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A Doença do Neurónio Motor (DNM) é uma doença degenerativa,
progressiva, irreversível e incurável, com envolvimento primário do
motoneurônio. Dentre as formas de manifestação, predominam a Esclerose
Lateral Amiotrófica (ELA) e a Paralisia Bulbar Progressiva (PBP). Na
evolução clinica, a disfagia apresenta-se como um dos comprometimentos
principais, levando à diminuição da massa corpórea, desidratação e
desnutrição. Associado a diminuição da ingestão alimentar, observa-se o
aumento da taxa de metabolismo basal e das necessidades nutricionais,
determinando assim perda de peso. 0 reconhecimento da deplegdo
nutricional e intervenção precoce podem ser um diferencial no tratamento.
Nesse trabalho foram estudados 20 pacientes com Doença do
Neurónio Motor (DNM)/Esclerose Lateral Amiotrófica (ELA), provenientes
do Setor de Investigação de Doenças Neuromusculares da Disciplina de
Neurologia Clinica da Universidade Federal de São Paulo - Escola Paulista
de Medicina (UNIFESP-EPM). 0 objetivo desse estudo foi descrever o
estado nutricional dos pacientes com Doença do Neur6nio Motor (DNM)
/Esclerose Lateral Amiotrófica (ELA), submetidos à suplementagdo
nutricional. Os pacientes receberam suplementação nutricional durante
seis meses consecutivos. Eles foram submetidos à avaliação nutricional
bimestral, com medidas antropométricas - peso, estatura, circunferência
do braço e dobra cutânea do triceps - e análise da composição corporal
através da bioimpedancia elétrica.
0 diagnóstico de ELA foi estabelecido de acordo com os critérios
propostos pelo El Escorial, modificado em 1998, através do quadro clinico
e do auxilio de exames como eletroneuromiografia, ressonância magnética
e tomografia computadorizada.
As idade variou entre 36 e 70 anos, com média de 55,0, mediana de
59,5 e desvio padrão de 12,4 anos. 0 tempo referido de doença pelo
paciente variou de 8 a 218 meses, com média de 31,5 meses. Quinze
pacientes (75%) apresentavam ELA como forma de manifestação, sendo
onze (73,3%) do sexo masculino e 4 (26,6%) do sexo feminino. Cinco
pacientes apresentavam PBP, sendo três (60%) do sexo feminino e dois
(40%) do sexo masculino. Observou-se prevalência de pacientes do sexo
masculino em uma proporção de cerca de 2:1. Desses pacientes, devido
particularidades próprias da doença, dez terminaram a avaliação proposta,
sendo 7 pacientes do sexo masculino e 3 pacientes do sexo feminino, com
idade variando de 36 a 70 anos, sendo 6 pacientes com forma de
manifestação clinica ELA e 4 com PBP.
Observou-se diminuição progressiva do índice de massa corpórea,
circunferências e dobras cutaneas (CB, CMB, AGB, DCT) nos pacientes
com PBP e preservação dessas variáveis nos pacientes com ELA. A relação
massa magra/ massa gorda corporal manteve-se durante o estudo para
ambos os grupos.
Dentre as principais conclusões, destacam-se: (1) deterioração
precoce do estado nutricional, porém com maior velocidade de nos
pacientes com PBP, (2) manutenção da massa magra corporal, e (3)
aumento espontâneo da ingestão alimentar.
Esses dados indicam a necessidade de monitorar a ingestão
alimentar e avaliar o estado nutricional dos pacientes com DNM/ELA, na
tentativa de prevenir precocemente os efeitos deletérios da piora do estado
nutricional com a evolução da doença.
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2Doença do Neureinio Motor/ Esclerose Lateral Amiotrófica
Doença do Neurônio Motor (DNM) é um termo genérico utilizado para
descrever quatro principais síndromes: atrofia muscular progressiva
(AMP); esclerose lateral primária (ELP); paralisia bulbar progressiva (PBP) e
esclerose lateral amiotrófica (ELA).
Sendo a forma mais comum de doença do neurônio motor, o termo
ELA é freqüentemente utilizado para denominar outras formas de DNM.
A esclerose lateral amiotrófica (ELA), também conhecida como
Doença de Lou Gehrig, caracteriza-se por paralisia progressiva secundária
ao comprometimento dos neurônios motores, neurônio motor superior
(NMS) e neurônio motor inferior (NMI).
As primeiras descrições do quadro clinico datam do século XIX e
foram realizadas por Charcot (1865). A partir dai, outros relatos tiveram
papel determinante no estudo e no conhecimento da Esclerose Lateral
Amiotrófica, aprimorando o reconhecimento de suas características
próprias (Mitsumoto, 1998). A descrição cada vez mais precisa e
minuciosa das manifestações clinicas serviu de base para torná-la uma
entidade definida.
Em 1933, Brain definiu o termo Doença do Neurcinio Motor (DNM)
para todas essas entidades. Em 1969, Brain e Walton consideraram ELA e
DNM sinônimos, embora o termo ELA seja mais utilizado.
3A ELA pode ser considerada doença de incidência rara (1,47 a 2,7:
100,000 indivíduos/ano), mas representa um grande impacto pessoal e
sócio-econômico, tanto para o indivíduo quanto para a sociedade. Exceto
em uma determinada regido do Pacifico Ocidental, onde a doença assumiu
uma forma epidêmica, a freqüência é similar em todo o mundo. (Worms,
2001). Estima-se no Brasil incidência de 1,5 casos /100,000 pessoas,
portanto 2,500 pacientes/ano (Dietrich-Neto et al, 2000).
Os indivíduos do sexo masculino são mais acometidos pela doença
do que o sexo feminino, na proporção de 1,8:1, e dentre as ragas, a branca
mais que a negra. No Brasil, a idade média de inicio é 52,0 anos, sendo
48,5 anos para os homens e 53,1 anos para as mulheres, enquanto,
mundialmente, a idade de inicio ocorre entre 59 e 65 anos. Cerca de 4 a
6% dos casos ocorrem em pessoas com menos de 40 anos (Dietrich-Neto
et al, 2000).
Os primeiros sintomas mais comuns da ELA são atrofia e fraqueza
muscular, fasciculações, cdimbras, hipertonia e hiperreflexia. Com a
progressão da doença, ocorre atonia e arreflexia. A instalação da fraqueza
geralmente é assimétrica, de predomínio distal, acometendo inicialmente
um ou dois membros superiores (MMSS). Há o comprometimento do NMS
e NMI em conjunto, podendo ou não haver comprometimento bulbar. A
musculatura inervada pelos nervos bulbares, paralisia bulbar progressiva
(PBP) também pode ser o local de inicio da doença, embora isso ocorra
com menor freqüência (Gubbay et al., 1985).
Os achados clínicos indicativos, associados aos exames
eletroneuromiográfico e neuroimagem padronizados, confirmam o
diagnóstico de ELA.
4Os critérios diagnósticos para a ELA foram estabelecidos em 1990
pelo El Escorial World Federation of Neurology e posteriormente,
modificados em 1998, seguem as seguintes premissas:
o Presença de: (1) sinais de acometimento do NMI (baseados no
exame clinico, eletrofisiológico ou neuropatológico) em uma ou
mais de quatro regiões (bulbar, cervical, torácica e
lombossacra); (2) sinais de acometimento do NMS (mediante
exame fisico) em uma ou mais de quatro regiões e (3) sinais de
progressão em uma ou demais regiões.
o Ausência de: (1) disfunção sensorial, (2) alterações
esfincterianas, (3) disfunção do sistema nervoso autônomo, (4)
comprometimento visual prévio, (5) Síndrome de Parkinson, (6)
alterações cognitivas associadas com Mal de Alzheimer.
A classificação das DNM depende de alguns critérios, que são a
síndrome clinica, as alterações morfológicas, o padrão de herança, os
achados eletrofisiológicos e as anormalidades bioquímicas e imunológicas.
A ELA familiar é doença autossõmica dominante, e o quadro clinico
é indistinguivel da forma esporádica. A ELA do Pacifico Oeste ocorre na
Ilha de Guam, 2,400 Km ao sul do Japão e 2,000 Km a leste das Filipinas,
a maior das Ilhas Marianas. A população dos Chamorro apresenta
prevalência maior. 0 quadro clinico é semelhante ao da forma esporádica
observada em outros países, mas não é infrequente a associação de
algumas características clinicas e anatomopatológicas de parkinsonismo e
demência tipo Alzheimer (Mitsumoto, 1998).
Em 10% dos pacientes com ELA existe algum caso de parentes
também acometidos pela doença (ELA familiar). Nos outros 90 % (ELA
esporádica), a causa ainda não foi reconhecida, mas os estudos têm
5mostrado associação entre fatores genéticos e ambientais (Mitsumoto,
1998).
Dos pacientes acometidos com ELA familiar, 10 % sofrem de
mutação no gene de enzima superóxido dismutase cobre/zinco (SOD1), no
cromossomo 21. Há suposições de que a diminuição da atividade da SOD1
ocasiona o acúmulo do ion superóxido, que liga-se ao óxido nítrico (NO) e
forma radicais livres. Esses, em excesso, são lesivos para a célula, levando
morte do motoneuremio.
A ELA esporádica é reconhecida como síndrome decorrente de
múltiplas agressões ao Sistema Nervoso Central (SNC), de causa
multifatorial. Estudos recentes propõem, além das mutações do gene
SOD1, a auto-imunidade, excitotoxicidade, lesões mitocondriais, estresse
oxidativo, deficiência de fatores neurotróficos, infecções viráticas e causas
ambientais.
Atualmente, trata-se de uma doença sem cura. Vários tratamentos
já foram utilizados, incluindo-se antioxidantes, bloqueadores do canal de
cálcio, agentes antivirais, inibidores da excitotoxicidade, plasmaférese e
imunossupressores, porém sem mudança significativa na história natural
da ELA.
No entanto, a inclusão de uma droga inibidora da excitotoxicidade, o
riluzole, na dose de 100mg/dia, demonstrou efeito benéfico em prolongar
a vida do paciente, em média por 3 meses. A droga é utilizada em
associação com um ou mais fatores neurotróficos e uma substância
antiinflamatória não hormonal. Também é realizado o tratamento
sintomatológico das cdimbras, dor, espasticidade, depressão, agitação,
salivação e fraqueza muscular (Brooks,1996).
6Outras drogas estão sendo testadas, como o fator neurotrófico ciliar
(CNTF), o fator neurotrófico derivado do cérebro (BDNTF), o fator de
crescimento tipo insulina (IGF1) e o fator neurotrófico derivado da glia
(GNDF). Essas substancias têm papel neuroprotetor, diminuindo o grau
de atrofia muscular na ELA (Brooks, 1996).
A implantação de células indiferenciadas (células tronco) é uma das
técnicas promissoras no tratamento da ELA, permitindo o repovoamento
de neurônios motores e outras células neuronais. Em tese, essa técnica
promoveria a recuperação motora (Magnus et al., 2002).
Todos os ensaios clínicos têm-se centrado nos tratamentos que
possam trazer impacto positivo na ELA, aumentando a expectativa de vida
e retardando a progressão da doença.
A abordagem interdisciplinar faz parte do tratamento integrado do
paciente com a doença. As equipes são constituídas por profissionais
especializados em diversas areas, principalmente neurologia, fisioterapia,
fonoaudiologia, nutrição e psicologia ( Mitsumoto et al,. 1998).
0 atendimento interdisciplinar propicia ao paciente, cuidadores e
seus familiares, informações sobre planejamento, qualidade de vida e grau
de incapacidade, trazendo alternativas para lidar com situações novas que
surgirão com a evolução da doença.
Tratando-se de uma doença neurodegenerativa e progressiva,
durante a evolução do quadro ocorrerá enfraquecimento dos membros
inferiores (MMII), ocasionando fadiga muscular. 0 aparecimento da
dispnéia aos pequenos esforços, associado à diminuição de força dos
dorsi-flexores, presença do pé eqüino e alteração do equilíbrio,
7determinam a necessidade do uso de cadeira de rodas e, posteriormente, a
total dependência para as atividades da vida diária.
Para efeito de estudo epidemiológico, deve-se considerar as formas
de apresentação da doença definidas pelos critérios de El Escorial,
revisados em 1998, a saber: ELA esporádica (forma clássica), ELA familiar
e ELA do Pacifico Oeste.
A média de sobrevivência após o inicio dos sintomas é de 2,5 anos, e
em 28% dos casos a sobrevida é de 5 anos (Pritchard 86 Swingler, 2000).
Na paralisia bulbar progressiva (PBP) encontra-se 2,2 anos de evolução,
enquanto a esclerose lateral primaria apresenta evolução mais longa
(Ferraz, 1996).
No decorrer da evolução da doença, o comprometimento dos
músculos respiratórios leva a hipoventilagdo, hipercapnia, infecções
pulmonares, insuficiência respiratória, necessidade de ventilação artificial
e óbito (Hayashi, 2000).
Os estudos de Schiffman & Belsh, em 1993, mostram a suma
importância de avaliar a função pulmonar e muscular respiratória,
precocemente, uma vez que o fator limitante para a sobrevida dos
pacientes com ELA é o comprometimento respiratório.
A insuficiência respiratória pode desenvolver-se como conseqüência
da história natural da doença ou por situações agudas, desencadeada por
infecção pulmonar primaria ou pneumonia aspirativa. Medidas de
espirometria mostram padrão ventilatório restritivo, com diminuição da
capacidade vital (CV) e da capacidade pulmonar total (CPT) (Brooks, 1996).
8A diminuição da CV em 50% do predito pode estar ou não associada
a sintomas respiratórios. Quando os valores diminuem (25- 30% predito),
lid risco iminente de falência respiratória súbita (Miller et al., 1999).
Alguns estudos sugerem que a ventilação não invasiva diminui os
sintomas de hipoventilação, conseqüentemente, melhoram a qualidade de
vida dos indivíduos. Vale ressaltar que essa medida não interrompe o
cursar da doença (Sherman 86 Paz, 1994; Cazzolli 86 Oppenheimer, 1996).
Uma das técnicas de ventilação não invasiva é a utilização de
ventilação com oferta de ar sob duas pressões positivas (BiPAP®),
denominadas pressão positiva inspiratória na via aérea (IPAP) e pressão
positiva expiratória na via aérea (EPAP). A ventilação é realizada por meio
de máscara nasal ou facial. 0 uso de BIPAP® permite movimentação,
alimentação por via oral e comunicação nos intervalos de uso (Mitsumoto,
1998).
A disfagia faz parte dos sintomas presentes na ELA (Borasio 86 Voltz,
1997; Miller, 1999; Magnus et al., 2002). Com a progressão da ELA, o
envolvimento da musculatura da lingua e orbicular dos lábios desencadeia
diminuição da onda pressárica, além da diminuição da peristalse faringeal
e da elevação e anteriorização da laringe, ocasionando engasgos, mesmo
com a saliva.
A disfagia para líquidos é mais comum e precoce que a disfagia para
sólidos e pastosos. Ao longo do tempo, a deglutição para sólidos torna-se
cada vez mais dificil. Há grande acúmulo de secreção em valécula e
recessos piriformes, favorecendo a aspiração traqueal. Quando necessário,
opta-se por fontes alternativas de alimentação (Chiappetta 86 Oda, 2001).
9Nos estádios mais avançados da ELA observam-se as seguintes
características: avançado grau de disfagia, perda progressiva de peso
corporal e massa muscular, diminuição da força muscular respiratória,
associadas aos quadros depressivos (Borasio &Voltz, 1997).
ASPECTOS NUTRICIONAIS
A prevenção de complicações secundárias, como a deficiência
nutricional e a desidratação, decorrentes da evolução da doença, requer
cuidados especiais e avaliação precisa da capacidade funcional do sistema
estomatognático (Chiappetta &, Oda, 2001).
0 ato de alimentar-se, além de proporcionar prazer ao ser humano,
traz consigo a tarefa de suprir algumas necessidades fundamentais ao
organismo, dentre elas a aquisição de substratos energéticos para manter
os processos fisiológicos. Tais processos compreendem a manutenção dos
gradientes químicos e eletroquimicos das membranas celulares, a
biossintese de macromoléculas como glicogênio, proteínas e triacilgliceróis,
e a contração muscular (Lehnninger, 1995).
Para a manutenção dos processos vitais há o consumo constante de
energia, definida como taxa de metabolismo basal (TMB), que consiste em
atividade celular dirigida e coordenada abrangendo reações anabólicas e
catabólicas. A TMB associada aos fatores térmicos da atividade física e dos
alimentos, determina o gasto energético necessário nas 24 horas para
suprir as necessidades nutricionais individuais (Harris &, Benedict, 1919;
Vanucchi,1990).
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A manutenção do peso corporal dentro dos padrões de normalidade
tem-se constituído busca constante. Tal comportamento justifica-se pela
clara relação entre o peso corporal e a doença. É possível compreender o
peso corporal como o resultado da relação entre a ingestão de energia e o
gasto energético, caracterizando o balanço energético em: negativo (perda
ponderal), positivo (ganho ponderal) ou neutro (manutenção do peso
corporal).
0 conhecimento da composição corpórea do organismo permite
estabelecer quais são as alterações dos vários compartimentos orgânicos.
(Waitzberg et al., 1989).
A massa tecidual humana é subdividida em: massa gorda (gordura
corporal) e massa magra (músculos, ossos e água) (Deurenberg 85 Van
Der Kooy, 1989).
Existem vários métodos de avaliação do estado nutricional. Dentre
os métodos podem ser utilizados objetivos podemos citar a antropometria,
composição corporal, parâmetros bioquimicos e consumo alimentar.
Dentre os subjetivos, está incluída a avaliação global subjetiva.
A antropometria envolve a obtenção de medidas do tamanho
corporal, suas proporções e a relação com padrões que reflitam o
desenvolvimento dos indivíduos adultos. As medidas mais utilizadas são
peso, estatura, circunferências e dobras cutdneas (Cuppari, 2002).
A bioimpedância elétrica (BIA) é método não invasivo de avaliação da
composição corporal por equações preditivas, validadas, assim como os
demais métodos de análise da composição corporal (Máttar, 1995). Por
meio da análise da composição corporal é possível estabelecer a
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contribuição dos compartimentos muscular e não muscular (massa gorda)
frente as modificações do estado nutricional (Waitzberg et at, 1989).
0 estudo realizado por Diaz et al., em 1988, comparando os métodos
de bioimpedância elétrica com a antropometria para análise da composição
corporal, demonstrou que os dados antropométricos como peso, altura e
idade, devem ser incluídos nas equações preditivas da BIA.
Portanto, a utilização de um parâmetro nutricional isolado pode não
caracterizar a condição real do paciente, sendo necessários a associação de
vários indicadores para melhor precisão e acuracia do diagnóstico
nutricional. A avaliação do estado nutricional, além de permitir a
identificação de distúrbios nutricionais, cria a possibilidade de intervenção
adequada, de forma a auxiliar na recuperação e/ou manutenção do
individuo (Lohman, Roche 86 Martorell, 1991).
A antropometria do braço é parâmetro complementar utilizado para
avaliação do estado nutricional (Frisancho, 1981). Essas medidas
permitem avaliar as areas gorda e muscular do organismo.
Até o presente momento, são limitadas as informações sobre o papel
da alimentação na etiologia, na proteção e progressão da ELA.
Dos poucos estudos realizados, ressalta-se o trabalho de Nelson et
al., 2000. 0 objetivo do estudo foi avaliar a alimentação dos pacientes com
ELA e sua possível relação com o desenvolvimento da doença. Eles
analisaram a ingestão total de calorias, macronutrientes (proteínas, lipides
e carboidratos), com ênfase em alguns aminoácidos, micronutrientes
(vitaminas A, C e E, zinco e cobre ) e fibras alimentares. Os resultados
demonstraram diferença significante apenas para o total de gordura, fibras
solúveis e glutamato ingeridos.
12
Para a ingestão de gordura, dados semelhantes foram encontrados
em outra doença neurodegenerativa (Doença de Parkinson) (Logroscino et
at, 1996). Quanto à ingestão de fibras solúveis, as relações ainda são
desconhecidas. Porém, os resultados encontrados quanto a ingestão de
glutamato só vêm reforçar a existência de estreita relação entre a ingestão
alimentar e o efeito excitatório desse aminoácido na ELA, conforme
achados de estudos anteriores.
Em relação ao metabolismo de carboidratos na ELA, alguns estudos
sugerem a presença de intolerância 6. glicose e diminuição nos valores de
insulina. A alteração na taxa de glicose é inversamente proporcional à
gravidade da doença, sugerindo que o antagonismo da insulina não é a
primeira anormalidade da ELA, mas pode estar relacionado a inatividade
fisica presente nas doenças progressivas (Hubbard et al., 1992).
Não é incomum observar elevação abrupta nos valores séricos de
lipidios. Gustafson &, Stortebecker, em 1972, observaram a presença de
hipercolesterolemia em alguns pacientes nos estágios iniciais da doença, e
hipertrigliceridemia em vários pacientes terminais.
A respeito do metabolismo de proteínas, estudos observaram
alteração na absorção e nos níveis séricos de arginina, enquanto outros
sugerem elevação sérica de outros aminoácidos na ELA, entre eles tirosina,
usina e leucina (Slowie et al., 1983).
A hipovitaminose D também se faz presente em pacientes com
ELA. A privação do banho de sol no domicilio ou períodos prolongados de
hospitalização, associada à diminuição da ingestão alimentar, determinam
este quadro, elevando o risco de osteoporose (Sato et al., 1997).
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Algumas outras alterações bioquímicas estão presentes na ELA,
assim como em outras doenças neuromusculares, alterações essas que
resultam em destruição muscular. Dentre elas, observa-se alterações nos
valores séricos de creatina, refletindo diretamente sobre a síntese protéica
e na excreção de creatina, enxofre, cálcio, potássio, magnésio e zinco.
Vários fatores determinam a diminuição da ingestão alimentar na
ELA. Dentre elas: inapetência, disfagia, fraqueza, dispnéia e depressão
(Karsarskis 86 Neville, 1996; Slowie, et al., 1983; Nelson et al, 1998;
Welnetz, 1995).
Dos comprometimentos bulbares da ELA, a disfagia é o sintoma
mais comum, apresentando-se em 10% dos casos como o primeiro sintoma
da doença.
0 reconhecimento clinico da disfagia orofaringea da ELA nem
sempre é correlacionado com a diminuição da ingestão alimentar. Em
estudo realizado por Karsarskis 86 Neville, em 1996, foi observada
diminuição da ingestão alimentar em pacientes com ELA, porém sem a
concomitdricia da diminuição da ingestão protéica e de micronutrientes.
Vale ressaltar que a diminuição da ingestão alimentar não ocorre somente
nos estágios terminais da doença, podendo ser sinal clinico da ELA.
A perda de peso corpóreo, associado às alterações bulbares (disfagia
e respiração), demonstra a necessidade de cuidado nutricional precoce e
especifico a cada estadio da doença (Karsarskis et al., 1996). A perda de
10% do peso corpóreo total é indicador eficiente de risco nutricional
(Slowie et al., 1983).
A progressiva atrofia muscular pode mascarar o aumento da
demanda metabólica, característica das doenças progressivas. Uma vez
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que as energias estão canalizadas para a manutenção da ventilação
pulmonar, justifica-se o aumento do gasto energético basal dos pacientes
com ELA (Karsarskis & Neville, 1996; Nau et al., 1995; Shimizu et al,
1991).
No entanto, alguns autores sugerem que a principal causa do
hipermetabolismo na ELA não está unicamente relacionada à demanda
respiratória. Anormalidades mitocondriais poderiam provocar aumento no
metabolismo celular (Desport et al., 2001).
Nau et al., em 1995, analisando as mudanças na composição
corpórea dos indivíduos na ELA, observaram que discreto aumento de peso
corpóreo pode compensar a energia consumida na diminuição de massa
magra inerente à progressão da doença. E possível fazer reserva corpórea
de energia nos pacientes com ELA minimizando a significante perda de
massa magra e de gordura corporal total.
Slowie, em 1983, concluiu em seu estudo que o suporte nutricional
pode retardar a perda de peso e a atrofia muscular. 0 suporte nutricional
compreende a detecção precoce da diminuição da ingestão alimentar,
principalmente em relação a quantidade de energia, a modificação da
consistência da dieta e a indicação precoce de via alternativa de
alimentação. As vias alternativas de alimentação para os pacientes com
ELA incluem sondas ou ostomias (gastrostomia ou jejunostomia).
MazziniI et al., em 1995, comparando a utilização de nutrição
enteral via sonda nasogástrica e gastrostomia endosc6pica percutânea
(PEG) em pacientes com ELA, observaram diferença significativa no índice
de massa corpórea (IMC) dos pacientes com PEG em relação aos com
sonda nasogastrica, além da melhor aceitação social e, conseqüentemente,
da qualidade de vida dos pacientes estudados.
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Complementando o estudo de Mazzini et al., em 1995, outros
estudos relatam as necessidades mínimas para a indicação com sucesso
da PEG. A capacidade vital em torno de 50% do predito seria uma delas.
Na presença de valores inferiores a esse, existem riscos de hipóxia durante
o procedimento (Lisbeth et al., 1993; Silani, 2000; Albert et al., 2001).
A PEG representa opção no tratamento sintomático do paciente com
ELA, proporcionando nutrição adequada, estabilização da perda de peso e
alternativa para a administração de medicamentos (Miller et al., 1999).
Na vigência de alimentação por via oral, em estudo realizado por
Karsarskis 85 Neville, em 1996, foi observada diminuição da composição
corpórea (massa magra e gorda), força muscular e balanço nitrogenado, e
aumento do gasto energético basal em doentes com ELA na fase terminal.
A média de ingestão alimentar variou entre 84 e 126% em relação às
recomendações dietéticas, demonstrando que esses pacientes apresentam
ingestão energético-proteica abaixo do recomendado. Esse fato, associado
ao aumento da demanda metabólica, sugerem necessidade de
suplementagdo nutricional nos pacientes com ELA.
Estudando o estado nutricional com fator prognóstico de sobrevida
em pacientes com ELA, Desport et al. (1999), observaram desnutrição com
piora da sobrevida em 16,4 % dos 55 pacientes estudados, sugerindo que
a vigilância nutricional deve fazer parte do tratamento dos pacientes com
ELA.
Diante das evidências citadas, como ingestão energético-proteica
inadequada e aumento da demanda metabólica, é possível que a
suplementação nutricional possa trazer beneficios sobre a desnutrição em
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pacientes com ELA. Em nosso meio, são raros os estudos relacionados
suplementagdo nutricional oral na ELA.
Defini-se suplementagdo nutricional como a oferta de nutrientes
específicos, com a finalidade de suprir as necessidades nutricionais do
paciente não atingidas com a alimentação habitual, podendo ser realizada
por via oral ou enteral. Com os avanços tecnológicos da indústria
alimentícia voltados para a área hospitalar, surgiram variedade de
categorias e sabores de suplementos orais, que podem garantir melhor
palatabilidade do produto e aceitação do paciente a longo prazo.
04)I,LCW
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0 objetivo deste estudo foi descrever o estado nutricional dos
pacientes com Doença do Neur6nio Motor/Esclerose Lateral Amiotrófica
(ELA), submetidos à suplementagdo nutricional .
Soo0eLp16 'X3.T,L5'ito,5Y3
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CASUÍSTICA E MÉTODOS
Dos 80 pacientes com diagnóstico de DNM/ELA em atendimento no
Setor de Doenças Neuromusculares do Departamento de Neurologia da
Universidade Federal de Sao Paulo - Escola Paulista de Medicina, no ano
de 2002, vinte foram selecionados para a realização dessa pesquisa, de
acordo com os critérios de inclusão e exclusão abaixo relacionados.
Critérios de inclusão
Foram incluídos os pacientes em acompanhamento interdisciplinar
periódico regular no Setor de Doenças Neuromusculares, com
manifestações clinicas definidas (El Escorial, 1998), tratados de acordo
com protocolos pré-definidos e que faziam uso de Riluzole, Vitaminas E e
C. 0 Quadro I apresenta a distribuição dos pacientes segundo sexo, idade,
tempo referido da doença em meses e forma de manifestação da doença.
Critérios de exclusão
Foram excluídos os pacientes com Diabetes Mellitus, usuários de
ventiladores mecânicos (BIPAP) e de vias alternativas de alimentação
(sondas nasogástrica e/ou entérica ou ostomias). Também foram excluídos
os pacientes que faziam acompanhamento irregular, que não eram
tratados de acordo com os protocolos pré-definidos e que não poderiam vir
ao serviço com a regularidade definida na pesquisa.
Quinze pacientes apresentavam como forma de manifestação clinica
a Esclerose Lateral Amiotrófica (ELA), sendo 11 indivíduos do sexo
masculino e 4 do sexo feminino. A idade variou entre 36 e 70 anos, com
média de 49,5 anos e mediana de 46,5 anos. Cinco pacientes
apresentavam a forma bulbar (PBP), sendo 3 do sexo feminino e 2 sexo
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masculino, com idade variando entre 57 e 65 anos, com média de 62,2
anos e mediana de 63 anos . Todos apresentavam ELA esporádica.
Quadro I. Distribuição dos pacientes segundo sexo, idade, tempo
referido da doença (TRD) e forma de manifestação da doença (FMD).
Paciente Sexo Idade
(anos)
TRD
(meses)
FMD
A.O.O. F 66 18 PBP
A.L.S. M 65 8 PBP
J.B.B. M 62 15 PBP
M.C.F.G F 64 9 PBP
V.M F 57 8 PBP
B.A. M 70 36 ELA
B.S. F 53 36 ELA
C.G. F 33 17 ELA
C.R.S. M 46 10 ELA
D.M.P. F 43 24 ELA
D.S.O. M 46 96 ELA
F.R.P. M 47 24 ELA
I.S.L. M 32 18 ELA
J.R. M 46 15 ELA
A.G.S. M 62 12 ELA
L.C.F. M 36 8 ELA
L.R. M 60 218 ELA
M.E.A F 48 18 ELA
M.T.V.J M 36 12 ELA
T.P.M F 63 36 ELA
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Para avaliação do estado nutricional foram utilizadas: análise da
ingestão alimentar, medidas antropométricas, índice antropométrico e
análise da composição corporal pelo método de bioimpedância elétrica
(BIA), verificadas bimestralmente, conforme descrito a seguir.
1. Análise ingestão alimentar
A ingestão alimentar foi analisada por diário alimentar de 3 dias,
solicitado bimestralmente e calculado por software especifico - Sistema de
Apoio à Decisão em Nutrição - versão 2.5a- DIS - UNIFESP- EPM.
Como parte do protocolo de tratamento, os pacientes foram
orientados, individualmente, quanto às correções qualitativas e
quantitativas necessárias na dieta, segundo as recomendações
nutricionais. Além disso, receberam as orientações relativas ao uso do
suplemento nutricional.
0 programa de suplementação nutricional foi desenhado para ser
aplicado durante um período de 6 meses consecutivos. 0 produto
escolhido como suplemento foi Meritene® , fornecido gratuitamente pela
Novartis Nutrition, prescrito na mesma quantidade para todos os
pacientes. A escolha foi efetuada considerando-se a composição centesimal
e palatabilidade do produto, além de tratar-se de um dos suplementos
nutricionais mais protéico existentes no mercado.
A prescrição da quantidade do suplemento nutricional foi realizada
após a análise da média de ingestão alimentar dos três meses anteriores
ao inicio do estudo. A quantidade diária prescrita foi de 45 gramas,
diluídas em 200 ml de leite integral, ingerida uma vez ao dia, em horário
aleatório de acordo com a conveniência de cada paciente. 0 suplemento
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foi prescrito para atingir valores entre 100 e 130% das recomendações
energéticas e administrado por via oral.
A composição centesimal do suplemento prescrito encontra-se no
Anexo I.
2. Avaliação Antropométrica
Para avaliação antropométrica utilizou-se as medidas de peso (Kg),
altura (cm), circunferência do brag() (cm), circunferência muscular do
brag() (cm) e dobra cutânea triciptal (mm2), referidas em função da idade e
sexo do paciente.
2.1 Peso
A maior parte dos pacientes (55%) não deambulava, portanto foram
pesados com cadeira de rodas. Previamente a. pesagem do paciente, as
cadeiras foram pesadas e o valor descontado no momento da calibração da
balança. Os pacientes que deambulavam (n = 8) foram pesados em pé. 0
peso corpóreo foi medido em balança tipo plataforma (Toledo do Brasil).
Para verificação do peso ideal foi utilizada a Tabela Metropolitan Life
Insurance Company, tendo como base a altura, idade, sexo e compleição
fisica do paciente (Grant, 1980).
2.2 Altura
A altura foi aferida com o indivíduo sentado o mais próximo possível
da extremidade da cadeira, com o joelho esquerdo flexionado em ângulo de
900. 0 comprimento entre a superficie plantar e o joelho foi medido com
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auxilio de fita métrica. A altura foi estimada segundo as equações
propostas por Chumlea (1985), onde:
Estatura homens = [64,19 - (0,04 X idade em anos)] + (2,02 X altura
do joelho em cm)
Estatura mulheres = [84,88 - (0,24 X idade em anos)] + (1,83 X
altura joelho em cm)]
2.3 Compleição fisica
A compleição fisica, que traduz a estrutura corporal de cada
individuo, foi estabelecida através da relação entre altura (cm) e
circunferência do punho (cm), medida distalmente ao processo estilõide na
dobra do punho direito (Grant, 1980). A compleição fisica foi classificada
em pequena, média ou grande, conforme a tabela a seguir.
Classificação compleição fisica
Compleição Grande Média Pequena
Homens <9,6 9,6 a 10,4 > 10,4
Mulheres <10,1 10,1 a 11,0 > 11,0
(Grant, 1980).
2.4 Circunferência do brag()
A circunferência do brag() (CB) foi aferida no braço não dominante,
estendido ao longo do corpo, medida no ponto médio entre o processo
acreirnio e o olécrano, com fita métrica plástica, flexível e ineldstica
(Lohman et al., 1991).
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2.5 Dobra cutânea triciptal
A dobra cutânea triciptal (DCT) foi medida no brag() não dominante,
com o paciente sentado, braços estendidos ao lado do corpo, no ponto
médio entre o processo acrômio e o olécrano, com o auxilio de um
adipõmetro de marca LANGE SKINFOLD CALIPER C) - Beta Technology
Incorporated Cambridge, Maryland, com capacidade para 70 milímetros e
1 milímetro de graduação.
2.6 Circunferência muscular do braço, área muscular e gordurosa
do braço.
Com auxilio do software Sistema de Apoio à Decisão em Nutrição -
versão 2.5a- DIS - UNIFESP - EPM, calculou-se a circunferência muscular
do brag() (CMB), em cm, a área muscular do brag() (AMB), em cm, e a área
gordurosa do brag() (AGB), em cm2.
Para avaliação da CB, DCT, CMB, AMB e AGB, utilizou-se como
padrão de referência o trabalho de Frisancho (1980).
3. indice Antropométrico
Classificou-se o estado nutricional segundo o índice de massa
corpórea (IMC) e escore de desnutrição energético-protéica (DEP).
3.1 indice de Massa Corporal
Utilizou-se a relação entre massa corporal e estatura como indicador
de índice de massa corporal (IMC = massa corporal/estatura2). Esse índice
classifica-se em:
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IMC < 16: desnutrição grave
16 - 19,9: desnutrição moderada
17,0 - 18,49: desnutrição leve
18,5 - 24,9: normal
25,0 - 40: obesidade
Organizacion Mundial de La Salud (1995).
4. Classificação do estado nutricional
Segundo a tabela de distribuição em percentis, calculou-se a
percentagem de adequação dos parâmetros antropométricos,
considerando-se o percentil 50 (P50) como padrão.
% adequação = valor parâmetro estudado X 100
valor P50
Para a classificação do estado nutricional segundo os parâmetros
propostos, utilizou-se os valores da tabela abaixo:
Obesidade
( 0 / 0 )
Sobrepeso
( % j
Eutrofia
( 0/0 )
DPC Leve
( (3/0 )
DPC Moderada
(%)
DPC Grave
(%)
CB 120 120 -110 110-90 90-80 80-70 5_ 70
CMB 120 120 -110 110-90 90-80 80-70 __ 70
AMB __120 120 -110 110-90 90-80 80-70 70
DCT ?_120 120 -110 110-90 90-80 80-70 70
Blackburn &, Thornton (1979); Blackburn &Harvey (1982)
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Para a determinação do estado nutricional os parâmetros
antropométricos foram analisados em conjunto. Os valores obtidos
segundo percentagem de adequação foram classificados pelo Escore de
Desnutrição Energético Proteica (DEP). 0 Escore de DEP representa a
soma de todos os parâmetros de avaliação nutricional em percentagem de
adequação dividido pelo número de parâmetros avaliados (Blackburn 8L
Havey, 1982).
Escore DEP = % ado PI + % ado DCT + % ado CB + % ado CMB + %ado AMB
Número parâmetros avaliados
0 valor obtido pelo escore de DPE permite classificar os pacientes
segundo as recomendações de Blackburn et al (1977), em:
Eutrofia
> 100%
DPC leve
< 100% e > 80%
DPC moderada
<80% e > 60%
DPC grave
<60%
5. Análise da composição corporal - Bioimpecidncia elétrica
Para análise da composição corporal foi utilizado o aparelho de
bioimpedância elétrica BIA - 101 Quantum. Foram seguidas as
recomendações estabelecidas pelo fabricante.
0 paciente deveria estar em jejum de 3 horas, com a bexiga vazia,
não estar em uso de diuréticos, não ter utilizado cremes nos braços e
pernas, e no caso das mulheres, não estarem em período pré-menstrual ou
menstrual.
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0 paciente permanecia na posição dorsal, pernas entreabertas e
braços afastados do corpo. Mantinha-se nessa posição por 3 minutos
antes do inicio do exame. Os eletrodos eram colocados no dorso da mão
direita e do pé ipsilateralmente.
Em relação às bases biofisicas da impedância, podemos dizer que
quando se aplica corrente elétrica a substrato sempre há oposição ao
fluxo, denominada resistência (R), que é inversamente proporcional a.
condutividade ou condutancia. A lei de Ohm, aplicada b. eletricidade,
integra as variáveis, através da equação R= E/I, onde:
R = resistência (Ohms/cm)
E = voltagem (volts)
I = intensidade da corrente elétrica (ampéres)
Quando o substrato for homogêneo, essa oposição será somente da
resistência. Mas se houver capacitores (condensadores), haverá outra fonte
de oposição, denominada reactância (Xc).
Sendo o corpo humano não homogêneo, seus capacitores podem ser
representados pela estrutura típica das membranas celulares: uma interna
para o citoplasma e outra externa para o espaço extracelular. Ambas têm
intensa atividade biológica e condutora, limitando estrutura não condutora
fosfolipidica.
Dessa forma, quando uma corrente elétrica alternada é aplicada ao
corpo humano, a oposição é gerada por R e Xc, originando-se resultante
denominada impedância (Z). Em bases vetoriais R, Xc e Z têm valores
derivados de paralelogramos, e são regidos pelo Teorema de Pitagoras,
onde Z= Xc2 + R2.
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0 principio da bioimpedancia corporal baseia-se no fato que a
impedância (Z) é relacionada ao volume corporal como condutor. Portanto,
tanto Z como R terão valores maiores na massa gorda quando comparados
massa biologicamente ativa (massa magra), uma vez que essa Última
contém praticamente a água corporal total e eletrólitos, substâncias
altamente condutoras e de baixa resistência (Deurenber, et al., 1989).
Na prática clinica, utiliza-se corrente elétrica de baixa amplitude
(500-800 ampères) e freqüência (50 KiloHertz), valores esses que não
desencadeiam nenhuma interferência fisiológica. A corrente elétrica é
aplicada ao corpo por meio de eletrodos em pontos pré - determinados, no
dorso da mão e pés ipsilateralmente. Dessa forma, são obtidos os valores
de resistência (R) e reactância (Xc), utilizados para a análise da
composição corporal.
Foram aferidas as medidas de resistência (ohms) e reactancia
(ohms), sendo calculada a bioimpedância corporal. Por meio do software
especifico (VCORP 0), obteve - se os valores de percentagem de água
corpórea total, percentagem de gordura e a relação entre massa magra e
massa gorda dos pacientes estudados.
6. Cálculo das necessidades nutricionais
Para o cálculo das necessidades energéticas foi utilizada a
equação de Harris &, Benedict (1919), modificada por Long et al., (1979).
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Homens: TMB* = 66 + (13,7 X Peso em kg) + (5 X altura em cm) -
(6,8 X idade em anos)
Mulheres: TMB* = 655 + (9,6 X Peso em Kg) + (1,7 X altura em cm) -
(4,7 X idade em anos)
*TMB: taxa de metabolismo basal
Equação de Harris & Benedict (1919).
VCT* = TMB x fator atividade x fator injúria
*VCT: valor calórico total
Equação de Harris & Benedict modificada por Long (1979).
Como fator atividade, considerou-se 1,2 para pacientes que não
deambulavam e 1,3 para pacientes que deambulavam. Como fator injúria,
considerou-se 1,1 para doenças crônicas (Long et al., 1979).
0 cálculo das necessidades protéicas foi baseado nas recomendações
da Sociedade Brasileira de Alimentação e Nutrição (Vanucchi et al., 1990),
sendo oferecidas de 1,0 a 1,2 g proteína! Kg peso atual/dia.
0 cálculo da adequação energético-protéica foi obtido pela relação
entre o valor ingerido somado ao suplemento e as necessidades
nutricionais de cada paciente.
7. Análise da qualidade de vida
A análise da qualidade de vida foi realizada na fase inicial e ao
término do estudo, através da aplicação de um questionário, o ALSAQ-40
(Jenkinson et al., 1999).
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8. Método estatístico
Os dados deste estudo foram tabulados em formulário próprio e
analisados através da análise descritiva e apresentação gráfico de perfis
(Bussab &, Morettin, 2002).
SOG1,L7T1SVL
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Os resultados desse estudo serão apresentados na seguinte
sequência:
• Aspectos gerais;
• Ingestão alimentar;
• Avaliação do estado nutricional;
o Avaliação antropométrica
o Análise da composição corporal
• Classificação do estado nutricional
• Análise da qualidade de vida
ASPECTOS GERAIS
Os vinte pacientes avaliados nesse estudo representam 25 °A) dos 80
pacientes com diagnóstico de Doença do Neurônio Motor (DNM)/ Esclerose
Lateral Amiotrófica (ELA) atendidos regularmente no Setor de Investigação
em Doenças Neuromusculares da UNIFESP-EPM, no período de Outubro
de 2001 a Maio de 2002.
Setenta e cinco por cento dos pacientes apresentavam como forma
de manifestação clinica ELA e 25 % PBP. Treze pacientes (65°/o) eram do
sexo masculino e sete (35%) do sexo feminino, havendo predomínio dos
homens em uma proporção de aproximadamente 2:1. 0 tempo referido de
doença pelo paciente variou de 8 a 218 meses, com média de 31,9 meses.
Dos vinte pacientes selecionados, dez concluíram o estudo proposto.
Desses, 60% apresentavam como forma de manifestação clinica ELA, e
40% PBP.
Dos dez pacientes que não concluíram o estudo, dois faleceram no
primeiro mês, e um faleceu no quarto mês do estudo. Um paciente
apresentou complicação respiratória aguda, necessitando de ventilação
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invasiva, sendo excluído no segundo mês do estudo. Logo após a primeira
avaliação, dois pacientes necessitaram de via alternativa de alimentação
(gastrostomia endoscópica percutânea - PEG), devido à gravidade da
disfagia orofaríngea. Também foi necessária a colocação de PEG em mais
um paciente, na etapa final do acompanhamento. Um paciente desistiu do
protocolo alegando dificuldade de locomoção, e outros dois pacientes não
aderiram ao tratamento proposto. Portanto, dos vinte pacientes, dez
concluíram o estudo.
Para a apresentação dos resultados, os pacientes foram divididos
segundo as formas de manifestação da doença, ELA e PBP. Os resultados
sera() apresentados em intervalos de dois meses, ou seja, no inicio e no
final dos segundo, quarto e sexto meses, com exceção dos valores da
ingestão dos nutrientes e classificação do estado nutricional, que serão
apresentados somente no inicio e ao término do estudo.
A relação dos pacientes que concluíram o estudo, sua distribuição
segundo sexo, idade e forma de manifestação da doença encontra-se na
Tabela 1.
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Tabela 1. Relação dos pacientes que concluíram o estudo de
suplementação nutricional, sua distribuição segundo sexo, idade (em
anos) e forma de manifestação da doença (FMD)
Paciente Sexo Idade FMD
A.O.O. F 66 PBP
J.B.B. M 62 PBP
M.C.F.G F 64 PBP
V.M F 57 PBP
A.G.S. M 62 ELA
B.A. M 70 ELA
D.S.O. M 46 ELA
F.R.P. M 47 ELA
L.C.F. M 36 ELA
M.T.V.J M 36 ELA
INGESTÃO ALIMENTAR
Os valores individuais de ingestão alimentar total dos pacientes
estudados, distribuição dos macronutrientes na composição da dieta e o
acréscimo do suplemento calórico-protdico estão demonstrados na Tabela
Tabela 2. Quantidade média de calorias (Kilocalorias), carboidratos, lipídios e proteínas (gramas)
ingeridos espontaneamente na alimentação convencional do paciente, associadas as quantidades oferecidas
pelo suplemento calórico - protéico prescrito, na fase inicial e ao final do estudo
PACIENTE Kcal (Kcal) Proteínas (g) Li pideos (g) Carboidratos (g)
O MS 6' MES 0 MS 6° MES 0 MS 6" MS 0 MS 6" MES
AC 1GT IGSL AC AC IGT IGSL AC AC IGT IGSL AC AC 1GT IGSL AC
A.O.O. 1811,0 1591,0 179,0 1412,0 55,7 80,4 11,0 69.4 51,6 40,9 8,0 32,9 280,5 224,0 15,0 209,0
A.G.S. 1800,0 2446,0 179,0 2267,0 84,0 90,9 11,0 79.9 56,0 76,6 8,0 68,6 253,0 360,0 15,0 345,0
B.A. 1975,5 2525,0 179,0 2346,0 92,7 165,0 11,0 154,0 83,0 94,0 8,0 86,0 211,0 251,0 15,0 236,0
D.S.O. 1510,0 1864,0 179,0 1685,0 61,0 98.6 11,0 87.6 63,0 77,6 8,0 69,6 178,0 163,1 15,0 148,1
F.R P. 1500,0 2204,0 r 179,0 2025,0 70,0 145,0 11,0 134,0 50,0 113,0 8,0 105,0 142,0 201,0 15,0 186,0
J.B.B. 1731,0 1530,0 179,0 1352,0 79,9 79,4 11,0 68.4 42,1 54,9 8,0 46,9 254,0 173,9 15,0 158,9
L.C.F. 1630,0 2586,0 179,0 2407,0 67,4 127,4 11,0 116.4 55,5 78,8 8,0 70,8 220,0 338,7 15,0 323,7
M.C.F.G. 1750,0 2354,0 179,0 2175,0 68,3 100,6 11,0 89.6 76,4 108,7 8,0 100,7 204,0 245,9 15,0 230,9
M.T.V.J. 1768,0 1628,0 179,0 1449,0 88,0 82,6 11,0 71.6 77,0 42,0 8,0 34,0 183,0 228,0 15,0 213,0
V.M. 910,0 2132,0 179,0 1953,0 28,5 105,2 11,0 94.2 25,8 70,1 8,0 62,1 143,0 268,1 15,0 253,1
Ipisencia• AC: Alimentacão convencional / IGT: ingestão total (alimentacdo convencional + suplemento) / IGSL: ingestão do suplemento.
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A ingestão calórica total ingerida, no sexto mês de suplementagdo foi
maior do que o valor calórico total antes do programa (0 mês - tabela 2),
em 70% dos casos, atingindo valores entre 100 e 170D/o das recomendações
nutricionais. Também foi observado que a ingestão alimentar espontânea
no final do estudo foi maior quando comparada à fase pré-suplementagdo,
tanto para a ingestão calórica total (70)/ dos pacientes) quanto para as
quantidades ingeridas de proteínas (70°/o), lipidios (80%) e carboidratos
(70°/o).
Tabela 3. Ingestão calórica (kilocalorias) dos pacientes com ELA e
PBP submetidos a suplementação nutricional, segundo análise descritiva
observada no inicio (0) e nos 2°, 4° e 6° meses de tratamento.
Tempo (meses)
Grupo Medidas 0 2° 4° 6°
ELA n 9 9 7 7
Média 1640 1998 2225 2230
Desvio Padrão 195 419 342 359
Erro Padrão 65 140 129 136
Mediana 1630 2200 2354 2354
Mínimo 1400 1320 1690 1628
Maximo 1976 2455 2622 2586
PBP n 4 4 4 3
Média 1451 1856 1670 1751
Desvio Padrão 413 71 173 331
Erro Padrão 206 36 86 191
Mediana 1541 1860 1700 1591
Mínimo 910 1766 1434 1530
Maximo 1811 1940 1846 2132
n= número de pacientes
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Figura 1: Perfis médios da ingestão calórica dos pacientes com ELA
e PBP submetidos a suplementação nutricional, no inicio e nos 2°, 4° e 6°
meses de tratamento.
Observou-se tanto na tabela 3, quanto na figura 1 que a diferença
mais notável na ingestão calórica ocorreu no 4° mês, em ambos os grupos.
No grupo com ELA a ingestão aumentou, enquanto no grupo com PBP
diminuiu. 0 erro padrão para os dois grupos foi relativamente baixo,
quando se compara a diferença entre eles nesse período.
No entanto, entre o 2° e o 4° mês, todos os pacientes com PBP
apresentaram diminuição na ingestão calórica total e, posteriormente
(entre o 4° e o 6° mês), um discreto aumento. 0 mesmo não aconteceu no
grupo com ELA, o qual apresentou aumento progressivo na ingestão
calórica total até o 4° mês.
A percentagem de adequação em relação as recomendações
nutricionais, variou entre 90 e 180% . Apenas dois pacientes (60%) com
PBP não conseguiram ingerir 100% do recomendado.
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Tabela 4. Ingestão de carboidratos (gramas) dos pacientes com ELA
e PBP submetidos a suplementagdo nutricional, segundo análise descritiva
observada no inicio (0) e nos 2°, 4° e 6° meses de tratamento.
Tempo (meses)
Grupo Medidas 0 2 4 6
ELA n 9 9 7 7
Média 202 256 248 255
Desvio Padrão 32 45 60 71
Erro Padrão 11 15 23 27
Mediana 204 264 269 246
Mínimo 142 191 175 163
Máximo 253 329 320 360
PBP n 4 4 4 3
Média 215 245 266 222
Desvio Padrão 63 23 122 47
Erro Padrão 32 11 61 27
Mediana 219 242 213 224
Mínimo 143 224 190 174
Máximo 281 271 448 268
n= número de pacientes
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Figura 2: Perfis médios da ingestão de carboidratos (gramas) dos
pacientes com ELA e PBP submetidos a suplementação nutricional, no
inicio e nos 2°, 40 e 6° meses de tratamento.
Através do gráfico 2 nota-se que não há diferenças entre os dois
grupos. 0 grande erro padrão no grupo com PBP no período de 4 meses
ocorre em função do comportamento de um indivíduo que ingeriu um valor
discrepante de carboidratos (400g). Estudando-se as medianas, pode-se
observar que o grupo com ELA mantém a ingestão desse nutriente até o 
40
mês de suplementação.
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Tabela 5. Ingestão de lipídios (gramas) dos pacientes com ELA e PBP
submetidos a suplementação nutricional, segundo análise descritiva
observada no inicio (0) e nos 2°, 4° e 6° meses de tratamento.
Tempo (meses)
Grupo Medidas 0 2 4 6
ELA 9 9 7 7
Média 61 70 88 84
Desvio Padrão 15 20 16 24
Erro Padrão 5 7 6 9
Mediana 56 77 91 79
Mínimo 39 35 70 42
Máximo 83 98 114 113
PBP 4 4 4 3
Média 40 63 59 55
Desvio Padrão 11 17 10 15
Erro Padrão 5 8 5 8
Mediana 41 62 58 55
Mínimo 26 44 48 41
Máximo 52 84 71 70
n= número de pacientes
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Figura 3. Perfis médios da ingestão de lipídeos (gramas) dos
pacientes com ELA e PBP submetidos a suplementação nutricional, no
inicio e nos 2°, 4° e 6° meses de tratamento.
Até o 2° mês de suplementação, ambos os grupos aumentaram a
ingestão de lipídios, observando-se ingestão maior no grupo com PBP. Do
2° ao 4° mês, o grupo com ELA continuou apresentando aumento na
ingestão lipidica, enquanto o grupo com PBP diminuiu. Entre o 4° e o 6°
mês de suplementação ambos diminuíram a ingestão, embora os valores
fossem mais altos no grupo com ELA.
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Tabela 6. Ingestão de proteínas (gramas) dos pacientes com ELA e
PBP submetidos a suplementação nutricional, segundo análise descritiva
observada no inicio (0) e nos 2°, 4° e 6° meses de tratamento.
Tempo (meses)
Grupo Medidas 0 2 4 6
ELA n 9 9 7 7
Média 70 92 110 116
Desvio Padrão 17 21 11 31
Erro Padrão 6 7 4 12
Mediana 68 92 112 101
Mínimo 37 60 88 83
Máximo 93 123 124 165
PBP n 4 4 4 3
Média 57 89 75 88
Desvio Padrão 21 6 18 15
Erro Padrão 11 3 9 8
Mediana 59 90 77 80
Mínimo 29 80 52 79
Máximo 80 95 93 105
n= número de pacientes
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Figura 4. Perfis médios da ingestão de proteínas (gramas) dos
pacientes com ELA e PBP submetidos a suplementacdo nutricional, no
inicio e nos 2°, 4° e 6° meses de tratamento.
Em relação às proteínas, os resultados obtidos são semelhantes aos
resultados dos demais macronutrientes. Há evidência de que o
comportamento dos grupos foi o mesmo até o 2° mês. Entre o 2° e o 4°
mês o grupo com ELA aumenta a ingestão protéica, enquanto o grupo com
PBP diminui. 0 contrário foi observado entre o 4° e o 6° mês de
suplementacdo.
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Tabela 7. Percentagem de ingestdo de lipídios (%) em relação ao
valor ealórico total da dieta (kilocalorias), dos pacientes com ELA e PBP
submetidos a suplementação nutricional, segundo análise descritiva
observada no inicio (0) e nos 2°, 4° e 6° meses de tratamento.
Tempo (meses)
Grupo Medidas 0 2 4 6
ELA n 9 9 7 7
Média 33 31 36 34
Desvio Padrão 5 4 5 8
Erro Padrão 2 1 2 3
Mediana 31 32 36 34
Mínimo 25 24 27 23
Maximo 39 36 41 46
PBP n 4 4 4 3
Média 25 31 32 28
Desvio Padrão 2 9 4 5
Erro Padrão 1 5 2 3
Mediana 26 29 33 30
Mínimo 22 21 26 23
Maximo 26 43 35 32
n= número de pacientes
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Figura 5. Perfis médios da percentagem de ingestão de lipídeos em relação
ao valor calórico total da dieta (kilocalorias), dos pacientes com ELA e PBP
submetidos a suplementação nutricional, no inicio e nos 2°, 4° e 6° meses
de tratamento.
As medianas, observadas nos dois grupos apresentam
comportamentos diferentes desde o período pré-tratamento até o 2° mês.
Do inicio ao 2° mês o grupo com ELA se manteve, enquanto o grupo com
PBP aumentou. Desse período até 4° mês, os grupos de igualam, com
ambos apresentando um aumento na porcentagem de ingestão de lipídeos,
sendo esses valores maiores para o grupo com ELA. Entre o 4° e 6' mês, os
grupos apresentaram queda na percentagem de adequação lipidica.
ill
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Tabela 8. Percentagem de ingestão de carboidratos (%) em relação ao
valor calórico total da dieta (kilocalorias), dos pacientes com ELA e PBP
submetidos a suplementação nutricional, segundo análise descritiva
observada no inicio (0) e nos 2°, 4° e 6° meses de tratamento.
Tempo (meses)
Grupo Medidas 0 2 4 6
ELA 9 9 7 7
Média 50 51 44 46
Desvio Padrão 9 5 6 10
Erro Padrão 3 2 2 4
Mediana 47 51 42 42
Mínimo 38 44 37 35
Máximo 66 60 54 59
PBP 4 4 4 3
Média 59 53 64 51
Desvio Padrão 4 4 29 5
Erro Padrão 2 2 14 3
Mediana 60 52 52 50
Mínimo 54 48 45 45
Maximo 63 58 107 56
n = número de pacientes
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Figura 6. Perfis médios da percentagem de ingestão de carboidratos
em relação ao valor calórico total da dieta (kilocalorias), dos pacientes com
ELA e PBP submetidos a suplementação nutricional, no inicio e nos 2°, 4°
e 6° meses de tratamento.
Analisando as medianas observa-se que, no inicio do estudo, a
percentagem de ingestdo de carboidratos era maior no grupo com PBP do
que grupo com ELA. Ao longo do tempo, a percentagem de ingestão
diminuiu para ambos os grupos e manteve-se, assim, até o 6° mês.
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Tabela 9. Percentagem de ingestão de proteína (%) em relação ao
valor calórico total da dieta (kilocalorias), dos pacientes com ELA e PBP
submetidos a suplementação nutricional, segundo análise descritiva
observada no inicio (0) e nos 2°, 40 e 6° meses de tratamento.
Tempo (meses)
Grupo Medidas 0 2 4 6
ELA n 9 9 7 7
Média 17,0 18,0 20,0 21,0
Desvio Padrão 2,8 1,8 1,5 4,3
Erro Padrão 0,9 0,6 0,6 1,6
Mediana 16,5 18,2 19,3 20,3
Mínimo 10,6 15,7 18,1 14,9
Maximo 19,9 20,8 22,2 26,3
PBP n 4 4 4 3
Média 15,0 19,0 18,0 20,0
Desvio Padrão 3,5 0,7 2,6 0,6
Erro Padrão 1,7 0,3 1,3 0,3
Mediana 15,5 19,4 18,1 20,2
Mínimo 12,3 18,1 14,4 19,7
Maximo 18,5 19,6 20,2 20,8
n = número de pacientes
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Figura 7. Perfis médios da percentagem de ingestão de proteína em
relação ao valor calórico total da dieta (kilocalorias), dos pacientes com
ELA e PBP submetidos a suplementação nutricional, no inicio e nos 2°, 4°
e 6° meses de tratamento.
Os dois grupos apresentam aumento na percentagem de ingestão de
proteína, desde o inicio do estudo. No entanto, os indivíduos com PBP
apresentaram diminuição entre o 4° e 6° més, enquanto o grupo com ELA
inicia o estudo com valores menores, aumentando gradativamente a
porcentagem de ingestão durante os meses de acompanhamento.
Analisando as médias das percentagens de ingestão dos
macronutrientes nas tabelas 7, 8 e 9, a dieta ingerida pelos pacientes
estudados manteve-se qualitativamente adequada, apenas para
carboidratos e proteínas, em todos os períodos do estudo. Os valores são
representados na Tabela 10.
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Tabela 10. Média das percentagens de ingestão de lipideos,
carboidratos e proteínas na dieta ingerida pelos pacientes com ELA e PBP,
submetidos a suplementação nutricional, observada no inicio (0) e nos 2°,
4° e 6° meses de tratamento.
PROTEÍNA
( °/o )
CARBOIDRATO
( wo )
LIPiDEO
Rio
 0 2 4 6 0 2 4 6 0 2 4 6
ELA 16,8 18,2 20,0 20.8 50,0 51,0 44,0 46,0 33,0 31,0 36.0 34,0
PBP
. 15,4. .., 19,1. 17,7 20,2 59,0 53.0 64,0 51,0 25,0 31,0 32,0 28,0en a: U = cio; 2 = 2 meses; 4 = 4 meses; 6° = 6meses.
AVALIAÇÃO ANTROPOMÉT RI CA
Tabela 11. Peso corporal (Kg) dos pacientes com ELA e PBP
submetidos a suplementação nutricional, observado no inicio (0) e nos 2°,
4° e 6° meses de tratamento.
Tempo (meses)
Grupo Medidas 0 2 4 6
ELA n 9 9 7 7
Média 57 57 60 60
Desvio Padrão 10 12 7 7
Erro Padrão 3 4 3 3
Mediana 55 55 60 62
Mínimo 40 39 52 49
Máximo 69 72 69 70
PBP n 4 4 4 3
Média 60 58 56 55
Desvio Padrão 5 4 5 6
Erro Padrão 3 2 2 4
Mediana 61 59 55 52
Mínimo 54 53 52 50
Máximo 65 63 63 62
n= número de pacientes
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Figura 8. Gráfico de perfis médios do peso corporal dos pacientes
com ELA e PBP submetidos a suplementação nutricional, no inicio e nos
2°, 4° e 6° meses de tratamento.
Há evidências de que, os grupos apresentaram comportamentos
diferentes com relação às médias em cada período. 0 grupo com PBP
iniciou o estudo com peso corpóreo maior do que o grupo com ELA. 0
grupo com ELA apresentou tendência no aumento do peso corpóreo, ao
contrário do que ocorre com o grupo com PBP, conforme o gráfico 8. 0
grupo com ELA apresentou ganho progressivo, enquanto o grupo com PBP
perda gradativa.
Dos seis pacientes que sobreviveram até o final do estudo no grupo
com ELA, 3 tiveram aumento no peso corporal total, considerando-se o
inicio e o 6° mês. Os quatro pacientes com PBP, por sua vez, apresentaram
perda de peso do inicio ao final do estudo.
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Tabela 12. Índice de massa corpórea (IMC), em Kg/cm2, dos
pacientes com ELA e PBP submetidos a suplementação nutricional,
segundo análise descritiva observada no inicio (0) e nos 2°, 4° e 6° meses
de tratamento.
Grupo Medidas
Tempo (meses)
0 2 4 6
ELA n 9 9 7 7
Média 21,3 21,4 22,5 22,5
Desvio Padrão 4,1 4,5 2,9 3,2
Erro Padrão 1,4 1,5 1,1 1,2
Mediana 21,4 21,3 21,4 21,5
Mínimo 13,4 13,4 18,3 17,2
Máximo 26,0 28,1 27,0 27,3
PBP n 4 4 4 3
Média 23,5 22,7 21,9 21,3
Desvio Padrão 3,3 3,0 3,3 4,2
Erro Padrão 1,7 1,5 1,6 2,5
Mediana 23,6 22,4 21,2 20,0
Mínimo 19,8 19,6 18,7 17,8
Máximo 26,9 26,4 26,4 26,0
n= número de pacientes
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Figura 9. Gráfico de perfis médios do índice de massa corpórea
(IMC) dos pacientes com ELA e PBP submetidos a suplementação
nutricional, no inicio e nos 2°, 4° e 6° meses de tratamento.
No inicio do estudo os pacientes com PBP apresentam valores de
IMC maiores do que o grupo com ELA. Analisando o gráfico sugere-se que
o grupo com ELA apresenta aumento, e o grupo com PBP, diminuição do
IMC. Ao observar-se as medianas, nota-se que o IMC do grupo com ELA
permanece constante, e o grupo com PBP realmente apresenta queda.
Pequenas alterações no peso corpóreo total modificam os valores do índice
de massa corporal, uma vez que o peso é a única variante desse índice em
adultos.
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Tabela 13. Area gordurosa do braço (AGB), em mm2, dos pacientes
com ELA e PBP, submetidos a suplementação nutricional, segundo análise
descritiva observada no inicio (0) e nos 2°, 4° e 6° meses de tratamento.
Tempo (meses)
Grupo Medidas 0 2 4 6
ELA n 9 9 7 7
Média 5677 5653 5939 5844
Desvio Padrão 1970 1913 1627 1827
Erro Padrão 657 638 615 691
Mediana 5337 5341 5561 5349
Mínimo 2556 2614 4005 3649
Máximo 8103 8103 8103 8103
PBP n 4 4 4 3
Média 6548 6296 5661 5946
Desvio Padrão 605 1317 1406 1199
Erro Padrão 303 658 703 693
Mediana 6653 6646 5674 5636
Mínimo 5754 4427 3928 4931
Máximo 7132 7464 7368 7270
n= número de pacientes
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Figura 10. Gráfico de perfis médios da area gordurosa do braço
(AGB) dos pacientes com ELA e PBP submetidos a suplementação
nutricional, no inicio e nos 2°, 4° e 6° meses de tratamento.
Na figura acima, observa-se que o grupo com PBP, no inicio do
estudo, apresenta valores maiores do que o grupo com ELA. No período
entre 2° e 4° mês o grupo com PBP apresentou queda nos valores. Ao final
do estudo (6° mês), as médias dos grupos apresentavam valores bem
próximos, sendo que os valores da AGB do grupo com PBP diminuem com
o tempo, apesar da suplementação.
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Tabela 14. Area muscular do braço (AMB), em cm2, dos pacientes
com ELA e PBP, submetidos a suplementagdo nutricional, segundo análise
descritiva observada no inicio (0) e nos 2°, 4° e 6° meses de tratamento.
Tempo (meses)
Grupo Medidas 0 2 4 6
ELA n 9 9 7 7
Média 41 41 42 41
Desvio Padrão 12 12 11 11
Erro Padrão 4 4 4 4
Mediana 43 41 40 40
Mínimo 22 23 26 27
Máximo 58 61 56 55
PBP n 4 4 4 3
Média 44 47 42 42
Desvio Padrão 7 8 9 3
Erro Padrão 4 4 5 2
Mediana 45 46 42 40
Mínimo 34 40 31 40
Máximo 50 58 53 45
n= número de pacientes
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Figura 11. Gráfico de perfis médios da area muscular do braço
(AMB) dos pacientes com ELA e PBP submetidos a 
suplementação
nutricional, no inicio e nos 2°, 4° e 6° meses de tratamento.
0 grupo com PBP tende a aumentar no 2° mês, e no 
período
seguinte apresentou declínio maior que o aumento obtido. 
Observando o
gráfico de perfis médios, não se verificam diferenças entre os 
grupos
estudados. 0 mesmo não foi encontrado entre o 4° e 6° mês. As 
médias se
aproximam e quase se igualam. Com relação ao erro padrão, os 
dois
grupos tiveram comportamento semelhante.
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Tabela 15. Circunferência muscular do brag() (CMB), em cm, dos
pacientes com ELA e PBP, submetidos a suplementação nutricional,
segundo análise descritiva observada no inicio (0) e nos 2°, 4° e 6° meses
de tratamento.
Tempo (meses)
Grupo Medidas 0 2 4 6
ELA n 9 9 7 7
Média 22,7 23,9 22,7 22,5
Desvio Padrão 3,6 6,0 3,2 3,1
Erro Padrão 1,2 2,0 1,2 1,2
Mediana 23,8 22,6 22,3 22,3
Mínimo 16,5 17,1 18,1 18,4
Máximo 27,0 37,2 26,6 26,4
PBP n 4 4 4 3
Média 24,2 24,3 22,9 22,8
Desvio Padrão 3,1 1,9 2,6 0,8
Erro Padrão 1,6 1,0 1,3 0,5
Mediana 24,7 23,9 23,1 22,4
Mínimo 20,0 22,5 19,8 22,3
Máximo 27,5 27,0 25,7 23,7
n= número de pacientes
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Figura 12. Gráfico de perfis médios da circunferência muscular do
braço (CMB) dos pacientes com ELA e PBP submetidos a suplementação
nutricional, no inicio e nos 2°, 4° e 6° meses de tratamento.
Analisando a medida da CMB, verifica-se que comportamento dessa
variável nos grupos é semelhante. Encontra-se um discreto aumento dos
valores entre o inicio e o 2° mês, e uma queda entre 2° e 4° mês.
Posteriormente, os valores médios mantém-se constantes até o final do
estudo. Interessantemente, o grupo com PBP apresentou valores maiores
do que o grupo com ELA.
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Tabela 16. Circunferência do braço (CB), em cm, dos pacientes
com ELA e PBP, submetidos a suplementação nutricional, segundo análise
descritiva observada no inicio (0) e nos 2°, 4° e 6° meses de tratamento.
Tempo (meses)
Grupo Medidas 0 2 4 6
ELA n 9 9 7 7
Média 26,4 26,4 27,2 26,9
Desvio Padrão 4,9 4,7 3,7 4,3
Erro Padrão 1,6 1,6 1,4 1,6
Mediana 26,0 26,0 26,5 26,0
Mínimo 18,0 18,2 22,5 21,5
Maximo 32,0 32,0 32,0 32,0
PBP n 4 4 4 3
Média 28,8 28,1 26,6 27,3
Desvio Padrão 1,3 3,1 3,4 2,7
Erro Padrão 0,7 1,5 1,7 1,6
Mediana 29,0 29,0 26,8 26,7
Mínimo 27,0 23,7 22,3 25,0
Maximo 30,0 30,7 30,5 30,3
n= número de pacientes
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Figura 13. Gráfico de perfis médios da circunferência do brag() (CB)
dos pacientes com ELA e PBP submetidos a suplementação nutricional, no
inicio e nos 2°, 4° e 6° meses de tratamento.
Para a variável CB, observou-se que os grupos têm comportamento
diferentes. No inicio do estudo o grupo com PBP têm valores maiores do
que o grupo com ELA. Ao longo do estudo, observou-se tendência em
aumentar os valores no grupo com ELA e diminuir no grupo com PBP. Ao
final do estudo, o grupo com ELA apresenta manutenção dos valores de
CB, enquanto o grupo com PBP diminui.
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Tabela 17. Dobra cutânea triciptal (DCT), em mm2, dos pacientes
com ELA e PBP, submetidos a suplementação nutricional, segundo análise
descritiva observada no inicio (0) e nos 2°, 4° e 6° meses de tratamento.
Tempo (meses)
Grupo Medidas 0 2 4 6
ELA n 9 9 7 7
Média 12,6 12,0 14,7 14,0
Desvio Padrão 7,2 6,9 7,2 6,9
Erro Padrão 2,4 2,3 2,7 2,6
Mediana 12,0 10,0 14,0 14,0
Mínimo 3,0 3,0 6,0 5,0
Máximo 22,0 22,0 22,0 22,0
PBP n 4 4 4 3
Média 15,3 13,0 13,8 14,3
Desvio Padrão 10,7 9,6 10,1 10,5
Erro Padrão 5,3 4,8 5,1 6,1
Mediana 12,5 11,0 12,0 14,0
Mínimo 6,0 4,0 4,0 4,0
Máximo 30,0 26,0 27,0 25,0
n = número de pacientes
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Figura 14. Gráfico de perfis médios da dobra cutânea triciptal (DCT)
dos pacientes com ELA e PBP submetidos a suplementação nutricional, no
inicio e nos 2°, 4° e 6° meses de tratamento.
Não foram encontradas diferenças entre as medidas de DCT entre os
grupos estudados, analisado-se o erro padrão da variável. 0 grupo com
PBP, apresentou queda entre o inicio e o 2° mês, e, posteriomente,
manteve-se estável até o final do acompanhamento. Ao contrário, o grupo
com ELA apresentou discreta queda nos valores de DCT entre o inicio e o
2° mês, aumento entre o 2° e 4° mês, e leve queda no período entre o 4° e
6° mês.
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ANÁLISE DA COMPOSIÇÃO CORPORAL
Tabela 18. Percentagem de água corporal (%), dos pacientes com
ELA e PBP, submetidos a suplementação nutricional, segundo análise
descritiva observada no inicio (0) e nos 2°, 4° e 6° meses de tratamento.
Tempo (meses)
Grupo Medidas 0 2 4 6
ELA n 9 9 7 7
Média 58 58 57 57
Desvio Padrão 6 7 7 8
Erro Padrão 2 2 2 3
Mediana 59 58 59 57
Mínimo 48 45 47 44
Máximo 68 67 66 68
PBP n 4 4 4 3
Média 58 59 60 60
Desvio Padrão 5 5 5 9
Erro Padrão 3 2 2 5
Mediana 58 59 60 63
Mínimo 52 53 54 50
Máximo 65 64 66 68
n= número de pacientes
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Figura 15. Gráfico de perfis médios da percentagem de água corporal, dos
pacientes com ELA e PBP submetidos a suplementação nutricional, no
inicio e nos 2°, 4° e 6° meses de tratamento.
No inicio do estudo os valores dos grupos são semelhantes. Observa-
se que o grupo com PBP apresentou tendência ao aumento da
percentagem de água corporal, enquanto o grupo com ELA apresentou
diminuição progressiva dessa medida, durante o período estudado.
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Tabela 19. Percentagem de gordura corporal (%), dos pacientes com
ELA e PBP, submetidos a suplementacdo nutricional, segundo análise
descritiva observada no inicio (0) e nos 2°, 4° e 6° meses de tratamento.
Tempo (meses)
Grupo Medidas 0 2 4 6
ELA n 9 9 7 7
Média 26 26 25 25
Desvio Padrão 6 7 9 8
Erro Padrão 2 2 3 3
Mediana 24 23 21 22
Mínimo 18 19 14 14
Máximo 34 36 38 38
PPB n 4 4 4 3
Média 22 21 21 19
Desvio Padrão 5 5 6 9
Erro Padrão 3 2 3 5
Mediana 21 20 20 15
Mínimo 16 17 15 13
Máximo 29 28 27 30
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Figura 16. Gráfico de perfis médios da percentagem de gordura
corporal, dos pacientes com ELA e PBP submetidos a suplementação
nutricional, no inicio e nos 2°, 4° e 6° meses de tratamento.
Em relação a essa variável, o comportamento dos grupos é diferente
no inicio do estudo. 0 grupo com ELA apresenta valores maiores na
percentagem de gordura do que o grupo com PBP. Observando as médias,
nota-se que as mesmas se mantém constantes durante todo o período de
estudo, com discreta tendência de diminuição dos valores no grupo com
PBP (5%).
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Tabela 20. Relação da massa corporal magra e massa corporal
gorda, dos pacientes com ELA e PBP, submetidos a suplementação
nutricional, segundo análise descritiva observada no inicio (0) e nos 2°, 4°
e 6° meses de tratamento.
Tempo (meses)
Grupo Medidas 0 2 4 6
ELA 9,00 9,00 7,00 7,00
Média 2,97 3,01 3,44 3,44
Desvio Padrão 0,92 0,94 1,45 1,46
Erro Padrão 0,31 0,31 0,55 0,55
Mediana 3,40 3,30 3,80 3,50
Mínimo 1,90 1,80 1,60 1,60
Máximo 4,50 4,40 5,50 6,00
PBP 4,00 4,00 4,00 3,00
Média 3,73 3,90 4,08 4,67
Desvio Padrão 1,06 1,01 1,20 2,12
Erro Padrão 0,53 0,50 0,60 1,23
Mediana 3,75 4,10 4,05 5,30
Mínimo 2,40 2,50 2,70 2,30
Máximo 5,00 4,90 5,50 6,40
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Figura 17. Gráfico de perfis médios da relação entre a massa corporal
magra e massa corporal gorda, dos pacientes com ELA e PBP submetidos a
suplementação nutricional, no inicio e nos 2°, 4° e 6° meses de
tratamento.
Os grupos apresentam valores quase constantes da relação massa
magra/gorda corporal durante o estudo, não havendo evidências, em
nenhum momento, de que os grupos apresentem comportamento
diferente.
Porém, ao analisar as médias dos valores dos dois grupos, constata-
se que o grupo com PBP apresentou valores progressivamente maiores do
inicio ao término do acompanhamento. Tratando-se de uma relação entre
dois compartimentos corpóreos (massa magra e massa gorda), aqui
representados nas tabelas 16 e 17, o aumento dos valores de um
compartimento, necessariamente, determinará modificação da relação, fato
que justifica os valores maiores no grupo com PBP.
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Tabela 21.Valores de resistência (ohms), dos pacientes com ELA e
PBP, submetidos a suplementagdo nutricional, segundo análise descritiva
observada no inicio (0) e nos 2°, 4° e 6° meses de tratamento.
Tempo (meses)
Grupo Medidas 0 2 4 6
ELA n 9 9 7 7
Média 666 659 625 619
Desvio Padrão 177 144 107 72
Erro Padrão 59 48 40 27
Mediana 633 662 593 593
Mínimo 508 490 513 539
Máximo 1099 962 817 745
PBP n 4 4 4 3
Média 547 542 559 559
Desvio Padrão 39 45 60 25
Erro Padrão 20 22 30 14
Mediana 550 538 566 545
Mínimo 500 493 486 544
Máximo 587 600 619 587
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Figura 18. Gráfico de perfis médios dos valores de resistência
(ohms), dos pacientes com ELA e PBP submetidos a suplementação
nutricional, no inicio e nos 2°, 4° e 6° meses de tratamento.
Durante todo o estudo, o comportamento dessa medida foi constante
em ambos os grupos. 0 grupo com ELA difere discretamente do grupo com
PBP, no inicio e 2° mês, devido o alto valor de resistência apresentado por
um indivíduo. Os valores desse indivíduo foram semelhantes aos valores
máximos do grupo com ELA, tanto no período inicial quanto no 2° mês.
73
Tabela 22.Valores de reactdncia (ohms), dos pacientes com ELA e
PBP, submetidos a suplementação nutricional, segundo análise descritiva
observada no inicio (0) e nos 2°, 4° e 6° meses de tratamento.
Tempo (meses)
Grupo Medidas 0 2 4 6
ELA n 9 9 7 7
Média 48 44 44 46
Desvio Padrão 7 10 4 7
Erro Padrão 2 3 2 3
Mediana 46 42 43 44
Mínimo 40 29 38 40
Máximo 63 64 50 61
PBP n 4 4 4 3
Média 50 47 49 56
Desvio Padrão 11 13 15 13
Erro Padrão 5 6 8 8
Mediana 51 49 47 57
Mínimo 38 33 35 43
Máximo 62 58 66 69
n= número de pacientes
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Figura 19. Gráfico de perfis médios dos valores de reactância (ohms), dos
pacientes com ELA e PBP submetidos a suplementação nutricional, no
inicio e nos 2°, 4° e 6° meses de tratamento.
Levando-se em consideração o erro padrão de cada período e o
comportamento das médias estudados, não se observam evidências de que
os grupos apresentem diferenças entre si. Ambos apresentam leve queda
entre o período inicial e o período de 2 meses, permanecem constantes até
o final do 4° mês e, ao final do estudo, apresentam discreto aumento dos
valores da variável estudada.
75
CLASSIFICAÇÃO DO ESTADO NUTRI CI ONAL
Tabela 23. Escore de Desnutrição Energético-Protéica (DEP), em
percentagem, dos pacientes com ELA e PBP, submetidos a suplementação
nutricional, segundo análise descritiva observada no inicio (0) e nos 2°, 4°
e 6° meses de tratamento.
Grupo Medidas
Tempo (meses)
0 2 4 6
ELA n 9 9 7 7
Média 86 90 99 97
Desvio Padrão 19 25 22 22
Mediana 85 92 95 95
Mínimo 53 50 72 64
Máximo 116 128 132 133
PPB n 4 4 4 3
Média 96 86 84 83
Desvio Padrão 20 14 17 19
Mediana 94 85 79 76
Mínimo 77 70 70 68
Máximo 119 103 109 105
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Figura 20. Gráfico de perfis médios do escore de DEP, dos pacientes
com ELA e PBP submetidos a suplementação nutricional, no inicio e nos
2°, 4° e 6° meses de tratamento.
Os indivíduos com PBP apresentaram queda nos valores entre o
período inicial e o 2° mês, mantendo-se assim até o final do estudo. 0
grupo com ELA apresentou aumento gradativo dos valores desde o período
inicial até o 4° mês. No entanto, ao final dos seis meses, verificou-se uma
discreta queda nos valores dO escore de DEP.
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Tabela 24. Estado nutricional dos pacientes com ELA estudados no
inicio e a ao final do período de suplementação nutricional, segundo o IMC
(Kg/cm2) e o escore de DEP (BLACKBURN et al, 1977; OMS,1995).
Estado nutricional Inicio (n) Término (n)
 IMC SCORE IMC SCORE
Eutrofia 5 0 4 0
Desnutrição leve 1 3 1 3
Desnutrição moderada 0 3 0 1
Desnutrição grave 1 1 0 0
Sobrepeso 0 1 0 1
Obesidade 1 0 1 1
TOTAL 8 8 6 6
n= niimern de nacientes
Os resultados da avaliação nutricional dos pacientes com ELA
demonstraram que, na fase inicial do estudo, 62,5 % dos pacientes eram
eutróficos, 25% apresentavam algum grau de desnutrição e 12,5%
apresentavam sobrepeso, segundo a classificação do IMC. Segundo a
classificação do escore de DEP, 87,5% dos pacientes apresentavam algum
grau de desnutrição, e também 12,5 % apresentavam sobrepeso.
Ao final dos seis meses de suplementação, não houve modificação do
estado nutricional dos pacientes que permaneceram até a fase final do
estudo, segundo o IMC. 0 mesmo não foi encontrado quando analisou-se
os dados segundo o escore de DEP. Um dos pacientes com 
desnutrição
moderada evoluiu para desnutrição leve; um paciente com desnutrição
leve evoluiu para sobrepeso, e um evoluiu de sobrepeso para obesidade.
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Tabela 25. Estado nutricional dos pacientes com PBP estudados no
inicio e a ao final do período de suplementagdo nutricional, segundo o IMC
(Kg/cm2) e o escore de DEP ( BLACKBURN et al, 1977; OMS,1995).
Estado nutricional Inicio (n) Término (n)
IMC SCORE IMC SCORE
Eutrofia 2 3 1 2
Desnutrição leve 0 1 1 0
Desnutrição moderada 0 1 0 2
Desnutrição grave 0 0 0 0
Sobrepeso 0 0 1 0
Obesidade 3 0 1 0
TOTAL 5 5 4 4
n= número de pacientes
Os resultados da avaliação nutricional dos pacientes com PBP
demonstraram que, na fase inicial do estudo, não foi encontrado nenhum
grau de desnutrição. Quarenta por cento pacientes eram eutr6ficos, e 60 Wo
apresentavam obesidade, segundo a classificação do IMC. Quanto à
classificação segundo o escore de DEP, encontramos 50°/0 dos pacientes
eutróficos, e 50 % apresentando algum grau de desnutrição.
Ao término do acompanhamento verificou-se algumas alterações do
estado nutricional nesse grupo estudado. Um paciente passou do estado
de eutrofia para desnutrição leve, e um de obesidade para sobrepeso.
Esses resultados foram avaliados segundo o IMC. Quanto ao escore de
DPC, os resultados mostraram que apenas um paciente passou de
desnutrição leve para desnutrição moderada. Um paciente faleceu no
quarto mês de estudo.
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ANALISE DA QUALIDADE DE VIDA
Tabela 25. Análise da qualidade de vida segundo o ALSAQ-40, dos
pacientes com ELA e PBP, submetidos a suplementação nutricional,
observada no inicio (0) e no 6° mês de tratamento.
Paciente Alimentação Comunicação AVDs/
independência
Mobilidade física Aspectos
emocionais
Inicio 6° mês inicio 6° mês inicio 6°
mês
inicio 6° mês inicio 6°
mês
A.O.O. B R B R E E E E B B
J.B.B. B B B R E E E E B B
M.C.F.G B B B B R R R R B B
V.M B R B R B B B B B B
A.G.S. B B B B B B B B B B
BA. B B B B B B B B B B
D.S.O. B B B B R R R R B B
F.RP. B B B B R R R R B B
L.C.F. B B B B B B B R B B
M.T.V.J B B B B R R R R B B
Legenda : R = ruim / B = boa / E = excelente
Quanto à análise da qualidade de vida observou-se alterações nas
respostas dos pacientes ao questionário, principalmente nas questões
relacionadas à alimentação, comunicação e mobilidade física.
0.
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Embora relativamente pequena a população estudada representa as
principais características epidemiológicas da ELA. A predominância da
forma esporádica sob a forma familiar, do sexo masculino ao sexo feminino
na proporção de 1,5:1, e da forma de manifestação da doença com
acometimento inicial dos membros sob a forma bulbar (Dietrich- Neto,
2000).
Foram selecionados vinte pacientes, mas devido as particularidades
clinicas da doença, somente dez concluíram o estudo proposto. Três
pacientes eram do sexo feminino e, sete do sexo masculino. A distribuição
segundo a faixa etária foi de 57 a 66 anos, com média de 60,6 anos para
as mulheres e 36 a 70 anos, com média de 51,2 anos para os homens. A
faixa etária com maior prevalência da doença é entre os 50 e 60 anos, com
média de 55 anos de idade, segundo o trabalho de Dietrich- Neto et al., em
2000 . A população estudada apresentou a média de idade inferior à
descrita na literatura brasileira, talvez refletindo uma maior facilidade de
comparecimento ambulatorial, mais regularmente de pessoas mais jovens.
A progressão do grau de disfagia, impossibilitando a manutenção da
alimentação por via oral; as complicações respiratórias com inicio de
ventilação invasiva; a dificuldade de locomoção do paciente para o
atendimento ambulatorial e os quadros depressivos, foram as principais
causas da redução do número de pacientes durante o estudo. Apesar da
perda amostra!, o número de pacientes prospectivamente acompanhados
foi semelhante ao tamanho amostral utilizado em outras pesquisas
realizadas em pacientes com ELA (Hubbard, 1992; Ferraz, 1996).
Nos seis meses de acompanhamento dos pacientes, verifica-se curso
natural da doença semelhante ao descrito anteriormente. 0 momento em
que os sintomas respiratórios iniciaram foi diferente nos grupos, tendo
surgido na forma bulbar mais precocemente do que na ELA. Dois
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pacientes faleceram durante o protocolo, em suas residências. Um
paciente evoluiu com desconforto respiratório agudo, sendo encaminhado
ao hospital e necessitando de intubação oro-traqueal. Posteriormente, foi
submetido a traqueostomia, e o mesmo tornou-se dependente de
ventilacdo mecânica.
Três pacientes (15%) necessitaram de via alternativa de alimentação
(PEG) durante o estudo. A disfagia estava presente em vários graus nesses
indivíduos, porém não foi esse sintoma, isoladamente, que determinou a
instalação de PEG. A perda de peso (10% do peso corpóreo em três meses)
e a diminuição rápida da capacidade vital (CV), foram os demais critérios
que indicaram a gastrostomia nesses pacientes. Alguns critérios para
indicação de PEG foram sugeridos por Lisbeth et al. (1994); Mazzini (1995);
Chió (1999), sendo melhor definidos por Silani (2000).
valido citar que os pacientes que necessitaram de PEG durante o
estudo apresentavam comprometimento inicial da doença em membros
(ELA). A literatura relata que os indivíduos com comprometimento inicial
bulbar, por vezes, necessitam de via alternativa de alimentação mais
precocemente do que os indivíduos com ELA (Ertekin et al., 2000).
Resultados semelhantes não foram encontrados em nosso estudo,
provavelmente devido ao fato de que os pacientes com PBP foram incluídos
no protocolo ainda nos estágios iniciais da doença, fato não observado em
relação aos pacientes com ELA, que já se encontravam em
acompanhamento.
Aproximadamente 3 meses após o término do protocolo de
suplementação nutricional, dos pacientes que permaneceram em
acompanhamento no setor, seis (60%) dos dez pacientes estudados
necessitaram da colocação de PEG.
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Mazzini et al., em 1995, comparando a utilização de sonda
nasogastrica e gastrostomia endosc6pica percutânea (PEG) em pacientes
com ELA, concluíram que a PEG é uma forma de nutrição alternativa com
melhor aceitação pelo pacientes e cuidadores; é capaz de manter o estado
nutricional, hidratação, além de permitir, satisfatoriamente, a manutenção
da alimentação por via oral, nos casos onde a mesma ainda é possível.
Em estudo randomizado realizado por Chi6 et al., em 1999, foi
demonstrado que a colocação precoce da PEG em pacientes com ELA pode
melhorar a qualidade de vida, devido à melhora do estado nutricional.
Encontramos situação semelhante nos pacientes que necessitaram de PEG
durante o estudo, recordando que, até o presente momento, não foi
encontrada nenhuma relação direta entre a colocação de PEG e o curso
natural da ELA (Albert, 2001).
A manutenção da alimentação equilibrada, por via oral, tornou-se
desafio. A disfagia é uma das variáveis mais limitantes para a manutenção
desse processo. Não é incomum encontrar desidratação, infecções do trato
urinário e obstipação, devido à inadequada ingestão de líquidos presente
em pacientes com ELA (Welnetz, 1995). No decorrer do nosso estudo,
nenhum paciente apresentou desidratação ou infecção do trato urinário.
No entanto, a obstipação foi constatada em 60 % dos casos.
Todos os pacientes estudados foram, concomitantemente, avaliados
e orientados pelo fonoaudiálogo, quanto as consistências adequadas da
dieta frente a disfagia, nos diferentes estadios da doença. Segundo a
proposta de classificação de gravidade das disfagias, por avaliação clinica
fonoaudiológica, adaptada por Chiappetta &, Oda (2003), a população
estudada, no inicio do estudo, apresentava grau de disfagia moderado,
permitindo que a alimentação por via oral fosse preservada, porém com
modificação da consistência. No decorrer do protocolo os pacientes com
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PBP evoluíram na gravidade da disfagia, de grau moderado para grave,
impossibilitando a alimentação por via oral plena. Os pacientes que não
apresentaram evolução da disfagia ingeriam dieta geral, ou seja, dieta sem
restrições alimentares. No entanto, foram instruidos quanto a preferência
por preparações com mais caldos, cremes e molhos; carnes macias,
picadas ou moídas; e com o intuito de facilitar a deglutição, quando
necessário, que a alimentação fosse processada.
Este estudo confirma os resultados obtidos por Brooks, em 1998, a
respeito da evolução da doença, no que diz respeito as diferenças nas
questões tempo, intensidade e gravidade presentes nos pacientes com
comprometimento inicial bulbar, onde os sintomas aparecem de forma
linear com piora abrupta acentuada. Situação observada linearmente nos
pacientes com comprometimento inicial nos membros (superiores e
inferiores), praticamente durante todo o curso da doença, acentuando a
necessidade de intervenção multiprofissional precoce, com enfoque
preventivo ou paliativo nos estágios da ELA (Miller et al., 1999; Borasio 86
Voltz, 1997; PritchardD 86 Swingler, 2000).
A intervenção nutricional proposta nesse estudo foi a utilização de
suplemento nutricional oral em pó, adicionado à alimentação do paciente.
Os suplementos orais constituem maneira conveniente de prevenir a
desnutrição, quando o paciente ainda é capaz deglutir (Rana et al., 1992).
0 produto utilizado como suplemento nutricional foi Meritene® . A
aceitação do produto pelos pacientes foi igual a 100%. Todos referiram que
a variedade dos sabores oferecidos (morango, baunilha e chocolate)
contribuiu para a aderência ao protocolo. Dados semelhantes foram
encontrados por Schiffman &, Warwich, em 1993. A forma de apresentação
em pó diluída em leite integral, ou o acréscimo de frutas na preparação,
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foram as melhores maneiras que os cuidadores encontraram para oferecer
o suplemento aos pacientes diariamente. Nenhum paciente referiu
náuseas, vômitos ou qualquer outro distúrbio gastrointestinal com a
utilização do produto.
0 atendimento nutricional ambulatorial compreendia a realização da
anamnese alimentar, do recordatório alimentar das últimas 24 horas e
a aferição das medidas antropométricas. A execução da anamnese e do
recordat6rio alimentar colocava o paciente e seu cuidador em contato a
mensuragdo do apetite, das aversões, das exclusões alimentares, da
ingestão alimentar, das quantidades ingeridas, dos horários das
refeições e dos intervalos entre as refeições.
Bimensalmente, durante o estudo, os pacientes traziam o registro
alimentar dos últimos três dias anteriores à consulta. No registro
constavam os horários das refeições realizadas, os alimentos ingeridos e
suas quantidades. A análise da ingestão alimentar era realizada pelo
nutricionista, sendo discutida com o paciente e cuidador. Quando se
fazia necessária alguma alteração alimentar durante o estudo, na
próxima avaliação era percebida a mudança no hábito alimentar
conforme orientado, demonstrando aderência dos pacientes às
orientações.
A verificação constante das medidas antropométricas e a realização
da bioimpedância elétrica proporcionou ao paciente a própria
monitorização do estado nutricional, especialmente do peso corpóreo.
Dessa forma, constatou-se maior envolvimento do paciente e cuidador
com o tratamento nutricional proposto. Portanto, pode-se inferir que,
possivelmente, o suplemento nutricional tenha sido veiculo para a
valorização do acompanhamento nutricional por parte dos pacientes
com ELA e seus cuidadores.
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Quanto à ingestão alimentar, após a inclusão do suplemento,
observou-se que a maioria dos indivíduos apresentou aumento espontâneo
do consumo global de alimentos, variando entre 110 e 180% do
recomendado, com exceção de dois pacientes (20%) com PBP que não
conseguiram atingir o recomendado, por apresentarem piora do processo
de deglutição no decorrer do protocolo. Esses dados corroboram os
encontrados por Slowie et al, em 1983, onde observaram diminuição da
ingestão alimentar frente ao recomendado em 70% dos pacientes
estudados. Os resultados desse estudo também sugerem que os pacientes
com ELA necessitam de suplementação nutricional; no entanto, o
momento de introdução e as quantidades exatas ainda são desconhecidas.
Sugere-se que o aumento espontâneo da ingestão alimentar tenha
ocorrido por duas situações distintas. A primeira estaria relacionada à
composição do produto utilizado, e a segunda à maior aderência e
envolvimento com o tratamento oferecido.
Em relação à composição do produto, o mesmo é enriquecido com
vitaminas e sais minerais, como vitamina A, C, E, B 1 (tiamina), B2
(riboflavina), niacina, B6 (piridoxina), B12 (cianocobalamina), biotina e
Vitamina K, cálcio, fósforo, magnésio, ferro, zinco, cobre, manganês e iodo.
Pode-se atribuir influências positivas dessas substâncias, principalmente
das vitaminas do complexo B, no apetite dos pacientes (Unosson et al.,
1992; Burns, 1989). Em estudo realizado por Rana et al., em 1992, com
pacientes pós-cirúrgicos de cirurgia gastrintestinal (médio e grande porte),
foi verificada diferença significante na melhora do apetite dos pacientes
que receberam suplemento nutricional, quando comparados ao grupo
controle.
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Um dos fatores que colabora para a aderência e envolvimento com o
tratamento é o atendimento interdisciplinar oferecido pelo Setor de
Doenças Neuromusculares da UNIFESP. Esse atendimento tem como
diferencial, veicular orientações preventivas ao paciente e cuidadores,
preparando-os para as implicações que surgirão com a progressão da
doença. 0 grupo formado por neurologistas, fisioterapeutas, terapeutas
ocupacionais, fonoaudiálogas, nutricionistas, psicólogas, enfermeiras,
assistentes sociais e advogados, mobiliza-se, conjuntamente, com o
objetivo maior de melhorar a qualidade de vida desses indivíduos.
A ingestão alimentar total já foi discutida anteriormente. No
entanto, pode-se agora subdividi-la entre os macronutrientes. Em
relação A quantidade de ingestão de carboidratos e lipídios, não foram
encontradas diferenças nem entre os grupos de pacientes estudados
(ELA e PBP) e nem entre os períodos (fase pré- tratamento e seis meses).
A média de ingestão desses nutrientes neste presente estudo é
semelhante as encontradas no estudo de Nelson et al., em 2000. 0
aumento da ingestão de gordura total e a diminuição de fibras solúveis
e insolúveis foram relacionados com o risco de aparecimento de ELA na
população por eles estudada.
0 aumento da ingestão protéica foi outro achado dos resultados
finais de nosso estudo. Entretanto, em estudo prévio sobre a análise da
distribuição dos macronutrientes na alimentação dos pacientes
acompanhados no Setor, observou-se que o alto consumo de proteínas é
comportamento comum nos pacientes com ELA, devido ao excessivo
consumo de leite e derivados. Com o acréscimo de suplemento protéico,
esses valores aumentaram ainda mais. Alguns pacientes chegaram a
ingerir dietas hiperprotéicas, com aproximadamente 2,0 gramas de
proteina/Kg/dia. Apesar das quantidades moderadamente acima das
recomendadas parecerem não ser prejudiciais aos indivíduos saudáveis,
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estudos experimentais demonstraram que ingestões elevadas de
proteínas podem acelerar os processos que levam A. 
esclerose
glomerular renal (Pak, 1998). 0 Food and Nutrition Board (FNB), em
1989, preconiza que a ingestão protéica máxima não seja 
superior ao
dobro das recomendações protéicas.
Aparentemente, o grupo com ELA apresentou menos alterações na
ingestão dos macronutrientes do que o grupo com PBP.
A distribuição dos macro e micronutrientes na dieta dos 
indivíduos
determina o equilíbrio e qualidade da alimentação 
consumida
(Franceschini et al., 2002). A alimentação dos pacientes apresentava-se
quantitativamente e qualitativamente equilibrada somente em relação
aos carboidratos (50-60% do VCT). Apresentava-se 
hiperlipidica (25-
35% do VCT) e hiperproteica (15-20 °A, do VCT), 
mantendo-se assim
durante todo o período do estudo.
A avaliação nutricional permitiu avaliar os efeitos da 
ingestão
alimentar sobre o estado nutricional (Mahan 86 Stump, 2000). 
Dentre as
medidas antropométricas, o peso corporal é uma das 
variáveis
importantes. Os resultados do peso corporal (Tabela 11) mostraram que
houve diferença significativa de seus valores nos diferentes 
períodos e
entre os grupos acompanhados. No entanto, ao observar o 
anexo II,
nota-se tendência de diminuição dessa variável em 70% dos 
pacientes
estudados, e aumento no peso corporal em 30%. Os pacientes 
que
apresentaram ganho de peso ingeriram valores entre 120 e 160 % das
recomendações nutricionais. Esses achados vêm de encontro com a
literatura, quando sugerem que a perda de peso é de etiologia
multifatorial, e que os pacientes com ELA podem ter os requerimentos
nutricionais aumentados, uma vez que apresentam perda de massa
corporal total, mesmo em vigência de adequada ingestão 
calórico-
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proteica (Slowie et al., 1983; Nau et al., 1995; Karsarskis & Neville,
1996; Hardiman, 2000; Desport et al., 2001).
As primeiras investigações relacionadas ao aumento da demanda
metabólica em pacientes com ELA estavam vinculadas as questões
respiratórias. Os trabalhos de Shimizu et al. (1991), e Nau et al., (1995),
demonstraram que os pacientes com ELA não eram primariamente
hipermetabólicos. Nau et al., (1995), mostraram que nos estágios
iniciais da doença os pacientes apresentavam aumento da gordura
corporal, provavelmente como resultado da redução da atividade física.
Shimizu et al., (1991), observaram hipometabolismo em pacientes com
ELA que utilizavam suporte respiratório.
Desport et al., (2001), relacionaram outros possíveis fatores
relacionados ao hipermetabolismo da ELA além das questões
respiratórias, como o tabagismo, fasciculações, espasticidade, uso de
riluzole e alterações mitocondriais. Hardiman, (2001), sugere que a ELA
não deve ser associada com o hipercatabolismo por si só, e que a
etiologia relacionada ao gasto respiratório é a mais convincente, até o
presente momento.
Baseado nas evidências dos estudos relacionados à diminuição da
ingestão alimentar, ao aumento das demandas metabólicas e às
possíveis alterações do estado nutricional dos pacientes com ELA, a
vigilância nutricional deve ser, precocemente, incorporada ao
tratamento dessa doença. A intervenção nutricional precoce pode
minimizar os efeitos deletérios da perda de massa corporal total na
evolução da doença (Desport et al., 1999).
Quanto a antropometria do braço, os resultados deste estudo
mostraram diferença na dobra cutânea do tricipital (DCT),
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circunferência do brag() (CB), área gordurosa do brag() (AGB), área
muscular do brag() (AMB) e circunferência muscular do braço (CMB)
durante o período estudado (tabelas 13 a 17), sugerindo que houve
alteração de massa corporal, principalmente nos pacientes com PBP. Os
pacientes com PBP iniciaram o estudo com valores melhores que o
grupo com ELA e, evolutivamente, pioraram com o tempo. E provável
que os seis meses de suplementagdo não tenham sido suficientes para
modificar esses parâmetros nos pacientes com ELA. De fato, não se
esperava aumento dessas medidas, mas sim que elas não piorassem,
uma vez que, fornecendo calorias em quantidades adequadas,
estaríamos contribuindo para a diminuição do catabolismo protéico.
Esses resultados são semelhantes aos encontrados por Slowie et al.,
(1983) quando estudavam os aspectos nutricionais da ELA.
Quanto às medidas de porcentagem de água, porcentagem de
gordura corporal e relação massa magra/gorda, também não foram
encontradas diferenças no período estudado. No entanto, no grupo de
pacientes com comprometimento bulbar, observa-se leve aumento na
porcentagem de água corporal, indicando que no processo de
manutenção e/ou repleção nutricional parte do ganho de peso é devido
ao aumento da água corporal (Waitzberg et al., 1989).
Em relação à gordura corporal verifica-se que, na ausência de
qualquer situação metabólica adversa, a capacidade de recuperação do
tecido adiposo, após situação de desnutrição leve, ultrapassa os valores
encontrados na situação de nutrição adequada. Também nessa
condição, aparentemente a reposição gordurosa é mais facilmente
conseguida pelo organismo do que a reconstrução da massa corpórea
magra. Nos pacientes observou-se diferenças na porcentagem de
gordura corporal. Os pacientes com PBP apresentaram discreta
tendência de diminuição (5%). A manutenção da quantidade de
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gordura corpórea na ELA pode compensar a perda de energia
consumida pelo tecido muscular (Nau et al., 1995).
Quanto 6. relação dos compartimentos corporais, massa magra e
gorda, os resultados desse estudo não mostraram diferenças (tabela
20). No entanto, esses resultados devem ser interpretados com cautela,
pois ao se observar os valores absolutos dessa variável (Anexo III), pode-
se verificar que ocorre discreto aumento durante o estudo. k provável
que seis meses de suplementação não tenham sido suficientes para
modificar essa relação.
Analisando-se os resultados obtidos com os métodos distintos,
clinico direto (bioimpeddricia elétrica), e o outro indireto (cálculo por meio
de medidas antropométricas), não se notam diferenças. Esses dados são os
mesmos daqueles obtidos por Diaz el al., em 1988, onde medidas
antropométricas, por si, já são suficientes para análise adequada da
composição corporal.
Entretanto, a análise de uma variável isolada pode não refletir as
reais alterações do estado nutricional global do indivíduo. Portanto, para a
classificação do estado nutricional dos pacientes estudados, optou-se por
seguir as recomendações de Blackburn & Harvey (1982).
A média do escore de DPC encontrado no inicio do estudo era
diferente entre os grupos (tabela 23). Encontrou-se desnutrição em 87,5 %
dos pacientes com ELA e 50 % em pacientes com PBP. Ao término do
estudo, os valores modificaram-se positivamente para o grupo com ELA,
quando comparados ao grupo com PBP. Encontrou-se piora do estado
nutricional no grupo com PBP (tabela 25). Esses achados dão suporte às
observações prévias da importância da vigilância nutricional nas
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DNM/ELA, em especial na PBP, feitas por Mazzini et al., (1995). No
entanto, contradizem os achados do estudo de Desport et al., (1999),
quanto à não diferença do comportamento nutricional das formas de
manifestação clinica, ELA e PBP.
0 índice de massa corpórea (IMC) é a forma mais citada nos estudos
como medida para classificação do estado nutricional de pacientes com
ELA - (Mazzini et al., 1995; Karsarskis et al., 1996; Chió et al., 1999;
Desport et al., 2001; Scarmeas et al., 2002). Neste estudo, resultados
muito diferentes foram encontrados entre o escore de DEP e o IMC na
classificação do estado nutricional dos pacientes. Enquanto o IMC utiliza
apenas a variável peso corpóreo, o escore de DEP é a somatória de todos
os parâmetros antropométricos avaliados, sendo portanto mais sensível na
detecção de discretas modificações no estado nutricional. 0 peso corpóreo,
como medida antropométrica isolada, não demonstrou ser o melhor
parâmetro de monitorização do estado nutricional dos pacientes, em
vigência da terapia nutricional oral adotada nesse estudo.
Foram observadas diferenças na qualidade de vida dos pacientes,
quando analisada pelo questionário ALSAQ-40, validado por Jenkinson et
al., (1999). As limitações quanto à dependência para as atividades da vida
diária, inabilidade fisica, modificaram-se ao longo do estudo para 10% dos
pacientes. 0 mesmo foi observado quanto ao grau de disfagia e dificuldade
de alimentação. Essa alteração presente em apenas dois pacientes com
PBP, não foi representativa para modificar os resultados. Notou-se que os
pacientes sensibilizavam-se durante as perguntas, principalmente, nas
relacionadas as expectativas para o futuro, reforçando a necessidade de
acompanhamento dos estados depressivos, que aparecem durante o cursar
das doenças degenerativas.
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Os resultados do presente estudo são de fundamental importãncia
para melhor compreensão do comprometimento nutricional presente nessa
entidade clinica, a Doença do Neurônio Motor.
A análise do estado nutricional é elemento de enriquecimento
teórico-prático, não somente no momento da avaliação, mas sobretudo no
acompanhamento clinico nutricional.
Durante esse acompanhamento clinico, baseado nas observações e
medidas feitas durante a avaliação da ingestão alimentar e do estado
nutricional, algumas estratégias podem ser selecionadas, a fim de
minimizar os possíveis efeitos deletérios da desnutrição sob o estado geral
e sobrevida dos pacientes, como por exemplo: (1) adequação da ingestão
energético-proteica frente às necessidades nutricionais individuais; (2)
manutenção da massa gorda corporal e (3) utilização precoce de
suplementação nutricional por via oral ou enteral (PEG).
5OSY173.A603
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1. Os pacientes com DNM/ELA apresentam comprometimento do
estado nutricional precoce, antes do aparecimento da disfagia.
Entretanto, a velocidade do comprometimento nutricional é maior
nos pacientes com manifestação clinica sob a forma de PBP, do
que nos pacientes com a forma clássica de ELA.
2. Manutenção da massa magra corporal e o aumento espontâneo
da ingestão alimentar, foram observados com a utilização do
suplemento nutricional.
3. A avaliação e manutenção do estado nutricional devem ser parte
integrante do tratamento das DNM/ELA.
S'OrgiAGY
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Anexo 1 - Composição Centesimal do produto utilizado como suplemento
nutricional - Meritene® Novartis Nutrition.
Nutriente Quantidade
Calorias 357 Kcal
Proteinas 30 :
Carboidratos 57 g
Lipídeos 1,0 g
Vit A 2666 UI
Vit E 10 mg
Vit C 60 mg
Niacina 18 mg
Vit B1 1,4 mg
Vit B2 1,6 mg
Vit B6 2,0m
Vit B12 1,Omcg
Vit K 0,08 mg
Ac. Fólico 0,2 mg
Biotina 0,15 mg
Cálcio 1200 mg
Ferro 14,0 mg
Potássio 1100 mg
Cloreto 1100 mg
Fósforo 800 mg
Magnésio 300 mg
Zinco 15 mg
Manganês 5,0 mg
Cobre 3,0 mg
Iodo 0,15 mg
Sódio 300 mg
*** Suprindo 51% DRIs para vitaminas e minerais.
ANEXO 2 - Circunferência do braço, dobra cutânea triciptal e peso corporal 
total dos pacientes submetidos a
suplementagdo nutricional nos períodos pré, dois meses, quatro meses e seis meses 
de tratamento.
PACIENTE CIRCUNFERENCIA.D0 BRAÇO(cm) DOBRA CUTANEA 
TRICIPTAL,mm) PESO CORPORAL (kg)
PRÉ 2° 4' 6° PRÉ 2°
4° 6° PRÉ 2° 4° 6°
M.C.F.G 32 32 31 32 22
21 22 22 63 62 60 62
B.A 25 24 24 22 6 6
6 5 53 53 52 49
J.B.B 27 24 27 25 6
4 4 4 54 53 52 50
L.C.F 26 25 25 25 7
6 8 8 55 54 54 55
F.R.P 32 32 32 32 22
17 22 22 66 72 69 70
AG 30 31 30 29 9 9
9 9 69 69 67 67
AO 30 31 31 30 30
26 27 25 64 63 63 62
V.M 29 29 27 27 16
14 16 14 58 57 55 52
M.T.V.J 29 29 27 26 20
22 22 18 68 68 63 63
D.0 20 23 23 23 12
14 14 14 54 55 56 56
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ANEXO 3 - Area gordurosa do bray) e relação massa magra/ massa gorda
corporal dos pacientes submetidos a suplementação nutricional nos
períodos pré, dois meses, quatro meses e seis meses de tratamento.
PACIENTE Area gordurosa braço ( mm2) Relação massa magra/gorda
PRE 2° 4° 6° PRÉ 2° 4° 6°
M.C.F.G 8100,3 8102,8 7703,4 8102,8 1,9 1,8 1,7 1,6
B.A 4933,6 4359,7 4471,7 3648,7 1,9 1,8 5,5 6
J.B.B 5753,9 4427,2 5751,4 4931,2 5 4,9 5,5 5,3
L.C.F 5337,1 4738,4 4857,3 4857,3 4,5 4,4 3,9 4
F.R.P 8102,8 7945,4 8102,8 8102,8 2,3 3,3 3 2,2
A G 7012,5 7345,5 6872,5 6733,2 3,6 3,6 3,8 3,5
AO 7131,9 7463,5 7367,8 7269,5 2,4 2,5 2,7 2,3
V.M 6423,2 6420,8 5596,4 5636,3 3,8 4,2 4,5 6,4
M.T.V.J 6654,8 6429,9 5560,7 5349,3 2,2 2,1 1,6 2,7
D.0 3259,3 4004,6 4004,6 4112,0 3,5 2,9 4,6 4,1
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ANEXO 4 - Valores de resistência e reactância dos pacientes submetidos a
suplementagdo nutricional nos períodos pré, dois meses, quatro meses e
seis meses de tratamento.
PACIENTE RESISTÊNCIA (ohms) REACTANCIA (ohms)
4° 6°PRE 2° 4° 6° PRE 2°
M.C.F.G 638 690 724 745 40 50 50 50
B.A 556 575 604 625 40 40 40 40
J.B.B 530 548 536 544 50 50 50 60
L.C.F 561 577 593 593 40 40 40 40
F.R.P 587 520 560 564 40 30 40 40
AG 508 490 513 539 40 40 40 40
AO 500 493 486 545 40 40 30 40
V.M 587 600 596 587 60 50 60 50
M.T.V.J 670 691 817 684 40 40 40 60
D.0 633 662 564 585 40 20 30 40
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ANEXO 5 - Peso de água e gordura dos pacientes submetidos a
suplementagdo nutricional nos períodos pré, dois meses, quatro meses e
seis meses de tratamento.
PACIENTE PESO H20 (Kg) PESO GORDURA (Kg)
4° 6°PRÉ 2° 4° 6° PRE 2°
M.C.F.G 30 28 28 27 22 22 22 24
B.A 36 35 34 33 6 7 8 7
J.B.B 35 34 34 34 9 9 8 8
L.C.F 34 34 33 33 10 10 11 11
F.R.P 35 37 36 36 20 15 16 22
AG 40 40 40 38 15 15 14 15
AO 33 33 34 31 19 18 17 19
V.M 33 33 33 33 12 11 10 7
M.T.V.J 36 35 32 35 21 22 24 17
D.0 32 32 35 34 12 14 10 11
ANEXO 6- Circunferência muscular do 
braço, Area muscular do braço e indice de massa corpórea 
dos
pacientes submetidos a suplementação 
nutricional nos períodos pré, dois meses, quatro meses 
e seis meses
de tratamento.
PACIENTE CMB1CM2)
AMB (CM2) IMC ( Kg/cm2)
  PRE 2° 4° 6° PRE
2° 4° 6° PRE 2° 4°
6°
M.C.F.G 25,7 25,1 24,3 25,1 52,6
50,1 46,9 50,1 26 25,4 24,3
25
B.A 23,1 21,6 21,9 19,9 42,5
37,2 38,2 31,6 18,9 18,6 18,3
17,2
J.B.B 25,1 23,7 25,7 23,7 50,2
44,9 52,7 44,9 21,5 21,2 20,7
20
L.C.F 23,8 22,6 22,3 22,3 45,1
40,7 39,5 39,5 21,4 21,3 21,2
21,5
F.R.P 25,1 26,4 25,1 25,1 50,1
55,3 50,1 50,1 25,8 28,1 27
27,3
A G 27 27,7 26,6 26,4
57,9 60,9 56,2 55,3 24,6 24,6
24,2 23,8
33,7 40,4 38,6 40,1 26,9 26,4
26,4 26
A 0 20,6 22,5 22 22,4
V.M 23,5 24,1 21,6 22,3 43,8
46,2 37 39,6 19,8 19,6 18,7
17,8
M.T.V.J 22,7 21,6 19,6 20,3 41,1
37,1 30,5 32,9 22,7 22,9 21
21
D.0 16,5 18,1 18,1 18,4 21,7
26,1 26,1 26,9 20,4 20,8 21,4
21,5
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ANEXO 7 - Carta de informação e termo de consentimento livre e
esclarecido.
Titulo: Suplementação energético- proteica em pacientes com ELA
Pesquisador envolvido: Nutricionista Patricia Stanich
Setor envolvido: Setor de Investigação em Doenças Neuromusculares
Estas informações estão sendo fornecidas para sua
participação voluntária neste estudo que tem como objetivo avaliar os
benefícios da suplementação nutricional em pacientes com ELA.
Primeiramente faremos uma entrevista com perguntas
dirigidas aos hábitos alimentares e avaliação nutricional, com medidas de
peso, altura e algumas medidas do braço. Esta avaliação tem por objetivo
avaliar seu estado nutricional.
Em seguida sera fornecido o produto utilizado como
suplementação. 0 produto sera acrescentado a sua alimentação normal.
Não há riscos ou desconfortos com a utilização do produto.
Não há benefícios diretos, trata-se de um estudo experimental
testando a hipótese de que a suplementação possa contribuir para a
melhora do estado nutricional do paciente. Somente no final do estudo
poderemos concluir a presença de algum beneficio.
Em qualquer etapa do estudo você terá acesso aos
profissionais responsáveis pela pesquisa para esclarecimentos de
eventuais dúvidas. 0 principal investigador é a nutricionista Patricia
Stanich que pode ser encontrada no endereço Rua Pedro de Toledo, 377 -
Vila Clementino, 5713324. Se você tiver alguma consideração ou dúvida
sobre a ética da pesquisa, entre em contato com o Comitê de Ética em
Pesquisa (CEP), Rua Pedro de Toledo, 715- 1° andar - Presidente Prof. Dr.
José Osmar Medina Pestana, 5764564.
É garantida a liberdade da retirada de consentimento a
qualquer momento e deixar de participar do estudo, sem qualquer prejuízo
d continuidade do seu tratamento na Instituição.
As informações obtidas serão analisadas em conjunto com
outros pacientes, não sendo divulgado a identificação de nenhum paciente.
É mantido o direito de ser atualizado sobre os resultados
parciais da pesquisa.
Não há despesas pessoais para o participante em qualquer
fase do estudo. Também não lad compensação financeira relacionada d sua
participação. Se existir qualquer despesa adicional, ela sera absorvida pelo
orçamento da pesquisa.
Em caso de dano pessoal, diretamente causado pelo
tratamento proposto, o participante tem direito a tratamento médico na
Instituição , bem como às indenizações legalmente estabelecidas.
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SETOR DE DOENÇAS NEUROMUSCULARES
TERMO DE CONSENTIMENTO LIVRE E ESCLARECIDO
Acredito ter sido informado a respeito das informações que
foram lidas para mim, descrevendo o estudo "suplementagdo 
calórico-
protéica em pacientes com ELA".
0 produto utilizado trata-se de um complemento alimentar
disponível no mercado, com garantia de consumo reconhecida pelo
Ministério da Saúde. E um suplemento calórico — protéico, enriquecido
com vitaminas e minerais, sabor chocolate, morango e baunilha.
Eu discuti com a nutricionista Patricia Stanich sobre a minha
decisão em participar nesse estudo. Ficaram claros para mim quais são 
os
propósitos do estudo, os procedimentos a serem realizados, seus
desconfortos e riscos, as garantias de confidencialidade e de
esclarecimentos permanentes. Ficou claro também que minha participação
é isenta de despesas e que tenho garantia de acesso e 
tratamento
hospitalar quando necessário. Concordo voluntariamente em participar
deste estudo e poderei retirar o meu consentimento a qualquer 
momento,
antes ou durante o mesmo, sem penalidades ou prejuízos, ou perda 
de
qualquer beneficio que eu possa ter adquirido, ou no meu atendimento
neste serviço.
Data:
assinatura paciente/ ou cuidador
assinatura testemunha
Declaro que obtive de forma apropriada e voluntária o
consentimento livre e esclarecido deste paciente ou representante legal
para a participação neste estudo.
Data :
assinatura do investigador
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ANEXO 8 - Questionário para análise da qualidade de vida - ALSAQ 40.
Freqüência nas últimas
semanas
Nunca Raramente As vezes Frequentemente Sempre
1.Dificuldade em caminhar
curtas distâncias
2.Tenho caído ao caminhar
3.Tenho tropeçado /ou
pisado em falso ao caminhar
4.Tenho perdido o equilíbrio
5.Tenho que me concentrar
para caminhar
6.tenho me cansado para
caminhar
7.Minhas pernas ficam
doloridas ao caminhar
8.Tenho dificuldade para
subir /ou descer escadas.
9.Tenho dificuldade em ficar
em pé
10.Tenho dificuldade para
me levantar da cadeira
11.Tenho dificuldade para
mexer as pernas e os braços
12.Tenho dificuldade para
me mexer e rolar na cama
13.Tenho dificuldade para
pegar objetos
14.Tenho dificuldade para
em segurar livros ou jornais
15.Tenho dificuldade para
escrever claramente
16.Tenho dificuldade em
realizar as tarefas em casa
17.Tenho dificuldade em me
alimentar sozinho
18.Tenho dificuldade para
escovar o cabelo e os dentes
19.Tenho dificuldade para
me vestir
20.Tenho dificuldade de me
lavar no lavabo do banheiro
21.Tenho dificuldade para
engolir
22.Tenho dificuldade para
comer alimentos sólidos
23.Tenho dificuldade para
ingerir líquidos
24.Tenho dificuldade para
participar de uma
conversação
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Freqüência nas ultimas
semanas
Nunca Raramente As vezes Frequentemente Sempre
25.Tenho percebido que o
que eu falo é dificil de
entender
26.Tenho arrastado a lingua
e gaguejado para falar
27.Tenho falado muito
lentamente
28.Tenho falado menos que
de costume
29.Tenho me sentido
frustrado pelo meu modo de
falar
30.Tenho me sentido
complexado pelo meu modo
de falar
31.Tenho me sentido
sozinho
32.Tenho me sentido
aborrecido
33.Tenho me sentido
envergonhado em eventos
sociais
34.Tenho me sentido sem
esperança em relação ao
futuro
35.Tenho me preocupado
em ser uma carga para as
demais pessoas
36.Tenho me perguntado
por que continuar
37.Tenho ficado bravo por
causa da doença
38. Tenho estado deprimido
39.Tenho me preocupado
em como a doença me
afetará no futuro
40.Tenho me sentido sem
liberdade
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ANEXO 9 - Percentagem de adequação da ingestão calórica (%)
frente às recomendações, dos pacientes com ELA e PBP submetidos a
suplementagdo nutricional, observada no inicio (0) e no 6° mês de
tratamento.
Paciente Inicio (%) 6° mês (%)
M.G.F.G. 127 171
B.A 124 158
J. B.B. 108 95
L.C.F. 99 157
F. R. P 104 152
A . G 100 139
A . 0 129 114
V. M. 53 122
M.T.V.J. 87 80
D.O. 94 116
SY3mpb5oi7or1L 
SYI3b, 
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The Motor Neurone Disease (MND) is a degenerative disease with
involvement of the motor neurone. It is a evolutionary, irreversible and
incurable disease. Among the manifestation forms, prevail Amyotrophic
Lateral Sclerosis (ALS) and Progressive Bulbar Paralysis (PBP). In the
clinical evolution, dysphagia stands out as one of the main
compromisings, inducing decrease of body mass, dehydration and
malnutrition. Associated to the decrease of the food ingestion, is observed
increase of the rate of basal metabolism and nutritional needs, and these
determine weight loss. The early recognition of the nutritional depletion
and early intervention can be a differential one in the treatment.
We presented 20 patient with Motor Neuron Disease / Amyotrophic
Lateral Sclerosis (ALS), coming from the Section of Neuromuscular
Diseases Investigation of the Clinical Neurology Departament, Sao Paulo
Federal University (UNIFESP). The objective of this study was to describe
the nutritional condition of the patients with Motor Neurone Disease
(MND)/ Amyotrophic Lateral Sclerosis (ALS). The patients received
nutritional supplements by six consecutive months. They were submitted
to bimonthly nutritional evaluation, with anthropometric measurements -
weight, stature, upper arm circumference and triceps skinfold - and
bioelectrical impedance analysis to evaluate corporal composition.
The diagnosis of Amyotrophic Lateral Sclerosis (ALS) was established
in agreement with the criteria proposed by the El Escorial, in 1998,
including clinical criteria and the aid of electromyographic studies, MR
and CT scan.
The ages varied from 36 to 70 years, with medium of 55,0 years,
59,5 year-old average and standard deviation of 12,4. The referred time of
disease for the patient varied from 8 to 218 months, average of 31,5
months. Fifteen patients (75%) presented ALS as manifestation form, being
eleven (73,3%) male and 4 (26,6%) female. Five patients presented PBP,
being three (60%) female and two (40%) male. We observed a prevalence of
the men in a proportion of about 2:1. Because the characteristics of the
disease, only ten patients finished the proposed evaluation, being seven
male and three female. In this group, the ages varied from 36 to 70 years,
being six patients with ALS and four patients with PBP.
It was observed progressive diminution of body mass index,
circumferences and skinfolds (upper arm circumference, muscular upper
arm circumference, fat upper arm area and triceps skinfold). The fat free
mass/ fat mass relation values doesn't have changes in both groups
during the study.
The main conclusions observed in the analysis were: (1) increase of
spontaneous caloric-protein ingestion, (2) maintenance of the nutritional
state of the patients with ALS and (3) tendency to deterioration of the
nutritional state of the patients with PBP.
These conclusions justify the need to monitor the alimentary
ingestion and to evaluate the patients' nutritional state with DNM/ALS,
with the objective of early prevention of the harmful effects of the
nutritional state on the disease's evolution.
- - - -
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